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全 国 高 等 学 校 五 年 制 本 科 临 床 医 学 专业 


第 八 轮 


> 


国 高 等 学 校 五 年 制 本 科 临 床 医学 专业 卫生 部 规划 教材 自 1978 年 第 一 轮 出 版 至 今 已 有 
35 年 的 历史 。 几 十 年 米 , 在 教育 部 .卫生 部 的 领导 和 支持 下 ,以 天 法 祖 、 吴 阶 平 吴 和 孟 起 、 陈 溉 珠 
等 院 工 为 代表 的 我 国 几 代 德 高 望 重 有 丰富 的 临床 和 教学 经 验 、 有 高 度 责 任 感 和 歼 业 精神 的 国 
内 外 普 名 院 上 上 ,专家 、 医 学 家 ,教育 家 参与 了 本 套 教材 的 创建 和 每 一 轮 教材 的 修订 工作 .使 我 同 
的 五 年 制 本 科 临 床 医学 教材 从 无 到 有 .从 少 到 多 ,从 多 到 精 ,不 断 丰富 ` 完 善 与 创新 ,形成 了 课程 
门类 齐全 ,学 科 系 统 优化 ,内容 衔接 合理 .结构 体系 科学 的 由 规划 教材 ,配套 教材 .配套 光盘 、 数 
字 出 版 .网络 增值 服务 组 成 的 立体 化 教材 格局 。 教材 为 我 国 千 百 万 医学 生 的 培养 和 成 才 提 
供 了 根本 保障 ,为 我 国 培养 了 一 代 又 一 代 高 水 平 .高 素质 的 合格 医学 人 才 ,为 推动 我 国医 疗 卫生 
事业 的 改革 和 发 展 做 出 了 历史 性 巨大 贡献 ,并 通过 教材 的 创新 建设 和 高 质量 发 展 ,推动 了 我 国 
出 和 或 领域 的 教材 建设 和 教育 发 展 . 


药学 教育 教材 建设 模式 。 老 一 辈 医 学 教育 家 和 科学 家 们 亲切 地 称 这 
教材 是 中 同 医 学 教育 的 “干细胞 "教材 - 


Sk 


本 套 第 八 轮 教材 修订 启动 之 时 , 正 是 全 球 医学 教育 百年 反思 之 际 ,更 是 我 国医 疗 卫 生体 制 
改革 和 族 党 教育 改革 全 方位 深入 推进 之 时 ,教育 部 .卫生 部 共同 召开 了 全 国医 学 教育 改革 工作 
会 议 ,启动 了 “5+3" 为 主体 的 临床 医学 教育 综合 改革 ,形成 了 以 医改 推动 教改 ,教改 服务 医改 的 
历史 发 展 格局 。 人 民 卫 生出 版 社 和 全 国 高 等 医药 教材 建设 研究 会 紧 紧 抓 住 医学 教育 综合 改革 
的 历史 发 展 机 遇 期 ,以 全 国 高 等 学 校 五 年 制 本 科 临 床 医学 专业 第 八 轮 规划 教材 全 面 启动 为 契 
机 ,以 规划 教材 创新 建设 ,全 面 推进 国家 级 规划 教材 建设 工作 ,服务 于 医改 和 教改 。 


第 八 轮 教材 的 修订 原则 是 积极 贯彻 落实 教育 部 卫生 部 关于 实施 临床 医学 教育 综合 改革 的 
意见 ,努力 优化 人 才 培 养 结构 ,坚持 以 需求 为 导向 ,构建 发 展 以 “5+3” 模式 为 主体 的 临床 医学 人 
才 培 养 体系 ;改革 课程 体系 ,教学 内 容 、 教 学 方法 和 评价 考核 办 法 ;将 医德 教育 贯穿 于 医学 教育 
的 全 过 程 ,强化 临床 实践 教学 ,采取 多 种 措施 ,切实 落实 好 * 早 临床 ,多 临床 ,反复 临床 " 的 要 求 ， 
学 生 的 临床 实践 能 力 。 


在 全 国医 学 教育 综合 改革 精神 鼓 鲜 下 和 老 一 墓 医学 家 奉献 精神 的 感召 下 ,全 国 一 大 批 临床 
教学 . 科 全 .医疗 第 一 线 的 中 青年 专家 ,学 者 ,教授 继承 和 发 扬 了 老 一 斐 的 优秀 传统 ,以 严 遵 治学 
的 科 训 和 无 私 大 献 的 敬业 精神 ,积极 参与 第 八 轮 教材 的 修订 和 建设 工作 ,紧密 结合 五 年 制 
临床 专业 培养 目标 .高 等 医学 教育 教学 改革 的 需要 和 医药 生 行业 人 才 的 需求 ,借鉴 国内 
外 医学 教育 教学 的 经 验 和 成 果 , 不 断 创新 编写 思路 和 编写 模式 ,不 断 完善 表现 形式 和 内 容 . 不 断 
提升 编写 水 平和 质量 ,已 逐渐 将 每 “部 教材 打造 成 了 学 科 精 品 教 材 .使 第 八 轮 全 套 教 付 史 加 成 
然 ,完善 和 科学 ,从 而 和 构 建 了 适合 “$+3" 为 主体 的 医学 教育 综合 改革 需要 和 卓越 临床 医师 增 养 让 
求 的 教材 体系 ,推动 了 适合 中 国 国情 的 五 年 制 本 科 临 床 医学 专业 课程 体系 的 建设 


本 次 修订 和 编写 特点 如 下 : 


1. 教材 编写 修订 工作 是 在 教育 部 .卫生 部 的 领导 和 支持 下 ,按照 “5+3” 为 主体 的 临床 医学 
教育 综合 改革 的 时 间 表 .路线 图 和 施工 图 进行 项 层 设计 ,由 全 国 高 等 医药 教材 建设 研究 会 规划 ， 
全 国 临床 医学 专业 教材 评审 委员 会 审定 ,院士 ,专家 把 关 , 全 国 各 医学 院 校 知名 专家 .教授 编写 ， 
人 民 卫 生出 版 社 高 质量 精品 出 版 。 


2. 教材 编写 修订 工作 是 根据 教育 部 培养 目标 .卫生 部 行业 要 求 .社会 用 人 需求 ,在 全 国 进 行 
科学 调研 的 基础 上 ,借鉴 国内 外 医学 人 才 培 养 模式 和 教材 建设 经 验 ,充分 研究 论证 本 专业 人 才 
素质 要 求学 科 体系 构成 .课程 体系 设计 和 教材 体系 规划 后 ,科学 进行 的 。 


3. 在 全 国 广泛 ,深入 调研 的 基础 上 ,总 结 和 汲取 了 前 七 轮 教 材 的 编写 经 验 和 成 果 , 尤 其 是 对 
一 些 不 足 之 处 进行 了 大 量 的 修改 和 完善 ,并 在 充分 体现 科学 性 .权威 性 的 基础 上 ,更 考虑 其 全 国 
范围 的 代表 性 和 适用 性 。 


4. 教材 编写 修订 工作 着 力 进行 课程 体系 的 优化 改革 和 教材 体系 的 建设 创新 一 一 科学 整合 
谋 程 淡化 学 科 意 识 ,实现 整体 优化 注重 系统 科学 .保证 点 面 结合 。 继 续 坚 持 “三 基 .五 性 .三 特 
定 ” 的 教材 编写 原则 ,以 确保 教材 质量 。 


5. 为 配合 教学 改革 的 需要 减轻 学 生 负 担 和 体现 “干细胞 ”教材 特色 , 全套 教材 精炼 文字 、 
压缩 字数 ,注重 提高 内 容 质量 ,并 根据 学 科 需 要 ,采用 大 16 开国 际 开本 .双色 或 彩色 印刷 ,以 提 
高 印 装 质量 和 可 读 性 。 同 时 ,在 每 一 页 都 增加 了 留 白 ,便于 学 生 记 录 和 标记 书 中 重点 知识 。 


6. 为 满足 教学 资源 的 多 样 化 需求 ,实现 教材 系列 化 ,立体 化 和 数字 化 建设 ,大 部 分 教材 配 有 
配套 教材 和 数字 出 版 的 教学 资料 ,并 实现 了 全 套 教材 的 网 络 增值 服务 ,方便 老师 教学 和 学 生 自 
主 学 习 , 实 现 了 数字 化 资源 共享 。 


第 八 轮 教材 共有 53 种 ,其 中 新 增 2 种 , 即 《 医 患 沟通 》 和 《肿瘤 学 概论 更 名 1 种 , 即 《急诊 
医学 ?更 名 为 《急诊 与 灾难 医学 六 合并 2 种 , 即 《 生 物化 学 》 与 《医学 分 子 生物 学 合并 为 《生物 
化 学 与 分 子 生物 学 》 全 套 教材 均 为 “十 二 五 ”普通 高 等 教育 本 科 国 家 级 规划 教材 ( 除 《 肿瘤 学 
概论 》 外 ) 和 卫生 部 “十 二 五 ”规划 教材 ,于 2013 年 6 月 全 部 出 版 发 行 。 

本 套 教 材 是 在 我 国医 学 教育 综合 改革 ,构建 “5+3? 为 主体 的 临床 医学 人 才 培 养 体系 背景 下 
组 织 编写 的 ,希望 全 国 各 广大 院 校 在 使 用 过 程 中 能 够 多 提供 宝贵 意见 ,反馈 使 用 信息 ,以 逐步 修 
改 和 完善 教材 内 容 ,提高 教材 质量 ,为 第 九 轮 教材 的 修订 工作 建言 
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孔 北 华 ” 田 勇 泉 白 波 白人 驹 汉 友 梅 吕 兆 丰 “ 朱 明 德 
刘 吉 成 ” 间 剑 群 李 玉 林 步 宏 吴 在 德 ， 吴 刻 汉 汪 建 平 
沈 人 悦 陆 再 英 郎 景 和 赵 群 赵 玉 沛 南 登 崖 柏树 令 
曹 下 涛 ” 崔 慧 先 。 萝 均 波 曾 因 明 曾 晓 荣 雷 寒 黑 佳 


高 水 平 .高 质量 的 医学 教育 既是 办 好 人 民 满 意 教育 的 重要 组 成 部 分 ,也 是 医疗 卫生 事业 改 
革 发 展 的 重要 支撑 。 随 着 我 国医 药 卫生 体制 改革 的 不 断 深入 ,对 高 等 医学 教育 改革 也 提出 了 更 
高 的 要 求 。 如 何 培养 适应 国家 需要 .人 民 满 意 的 高 质量 高 水 平 医 学 人 才 是 当前 医学 教育 的 首 
要 任务 。 为 此 ,在 “十 二 五 " 开局 之 年 ,教育 部 和 卫生 部 共同 组 织 实施 了 医学 教育 综合 改革 。 


医学 教育 综合 改革 要 求 我 们 深入 贯彻 落实 教育 规划 纲要 和 医药 卫生 体制 改革 的 意见 ,遵循 
医学 教育 规律 ,以 改革 创新 为 动力 ,着 力 于 医学 教育 发 展 与 医药 卫生 事业 发 展 的 紧密 结合 ,着力 
于 人 才 培养 模式 和 体制 ,机 制 的 重点 突破 ,着 力 于 医学 生 职 业 道德 和 临床 实践 能 力 的 显著 提升 ， 
着 力 于 医学 教育 质量 保障 体系 的 明显 加 强 ,从 而 全 面 提高 医学 人 才 培养 质量 ,为 发 展 医药 卫生 
事业 和 提高 人 民 健 康 水 平 提供 坚实 的 人 才 保障 。 


教材 建设 在 提高 人 才 培 养 质量 中 发 挥 着 重要 的 基础 性 作用 ,对 此 教育 部 一 直 高 度 重视 ,要 
求 以 教材 建设 为 抓 手 ,推动 医学 课程 和 教学 方法 改革 。 一 本 好 的 教材 ,给 医学 生 以 正确 的 引导 ， 
给 临床 医生 以 正确 的 指导 。 人 民 卫 生出 版 社 作为 国家 级 优秀 出 版 单位 ,承担 了 大 量 教材 的 规划 
和 出 版 工作 ,形成 了 课程 种 类 齐全 学科 体系 合理 .配套 服务 全 面 的 教材 出 版 模式 。 尤 其 是 在 以 
吴阶平 .大 法 祖 , 吴 孟 超 , 陈 浙 珠 等 院士 为 代表 的 老 一 厘 医 学 大 家 的 付出 和 带领 下 ,在 一 大 批 医 
学 教育 精英 的 努力 和 参与 下 ,其 出 版 的 五 年 制 本 科 临 床 医学 专业 规划 教材 为 我 国医 学 界 培养 了 
一 代 又 一 代 优秀 的 医药 学 人 才 ,为 推动 我 国医 疗 卫生 事业 的 改革 和 发 展 做 出 了 巨大 的 历史 贡献 。 


此 次 第 八 轮 五 年 制 本 科 临 床 医学 专业 规划 教材 的 修订 工作 是 在 贯彻 党 的 十 八大 关于 “深化 
教育 领域 综合 改革 " 精神 的 背景 下 ,在 落实 卫生 部 .教育 部 联合 下 发 的 《关于 实施 临床 医学 教育 
综合 改革 的 若干 意见 》 的 基础 上 启动 的 。 修 订 工作 贯穿 了 医学 教育 综合 改革 的 要 求 ,特别 是 注 
重 将 医德 教育 贯穿 于 医学 教育 的 全 过 程 , 增 加 了 《 医 吓 沟通 》- 书 ,同时 强化 临床 实践 教学 ,配套 
编写 了 相关 的 实践 指导 ,以 提高 医学 生 的 临床 实践 能 力 。 


SF* 


。 我 们 相信 ,在 教育 .卫生 系统 的 通力 合作 下 ,在 广大 医学 教育 工作 者 的 大 力 支持 和 参与 下 ， 
第 八 轮 石 年 制 本 科 临 床 医学 专业 规划 教材 的 修订 出 版 对 推动 医学 教育 综合 改革 ,提高 医学 人 才 
培养 质量 将 产生 积极 的 推动 作用 。 


教育 部 部 长 助理 


人 区 月 


2013 年 3 月 


壳 建 平 


i 
首部 医 入 从 内 科 主 [有 有 学 神经 病 
| 神经 主任 委员 、 
人 


Re 


病 全 


担 EE 知名 杂志 


组 长 5 入 
Alzheimer's & Dementia 编 

li te = 编 ,《 脑 与 神 & i 了 
教学 [ 作 至 今 20 余年。 让 并 参与 
863 ,科技 部 we “十 一 五 "支撑 计划 、 国 家 自然 基金 等 国家 及 
省 部 级 课题 共 20 余 项 ,获得 科研 经 费 资 
文 600 余 篇 ,其 中 SCI 论文 100 余 篇 ,: 
获得 省 部 级 奖 16 项 .其 中 主持 完成 的 “ 轻 度 认 知 障 碍 和 痢 采 的 发 病 
制 与 临床 研究 ” 等 获得 2009 年 北京 市 利 i 
科技 二 等 奖 。 在 贾 建 平 教授 带领 下 ,首都 医科 大 学 全 入 
2003 年 成 为 北京 市 教委 重点 学 科 ,2007 年 被 评 为 北京 市 优秀 5 教学 团队 
和 北京 市 学 术 创新 团队 ,2007 秆 被 评 为 国家 级 有 - 科 ,2010 年 被 讨 
为 国家 级 优秀 教学 团队 ,2012 年 被 评 为 卫生 刘 i 专科。 村 建 平 教 授 
于 2006 年 被 评 为 北京 市 十 百 千 人 才 中 的 “十 "项 “人 才 ,2008 年 
获得 中 国医 师 奖 ,2009 年 获 国务 院 特 殊 津贴 专家 ,2009 年 被 评 为 北京 
市 卫生 系统 神经 病 学 领军 人 才 。2010 年 荣获 北京 市 有 突出 页 贡献 的 科学 、 

技术 ,管理 人 才 奖 ， 


家 973 、 


1955 年 9 月 生 于 上 海 。 上 海 交 通 
师 , 博 士 生 导师 。 现 任 附 | 加 形 金 医院 党 委 列 书记 、 神 经 科 
教研 和 gh Ks 


经 病 学 分 会 副 主 委 人 及 运动 了 计生 
ett 病 学 a 


关 分 会 常 
出 主 委 .中 华中 医 
各 病 学 人 会 一 主 要 、 第 十 的 会 医学 专业 副 主 委 .中 国 
会 老年 医学 委员 会 认 知 障碍 专家 委员 会 副 主 委 等 职 。 担 任国 
际 杂 志 Translational Neurodegeneration 主编 .Journal of Alzheimer's disease 


和 Journal of Neurology & Epidemiology 加 主编 、Journal of Neuroimmune & 


Pharmacology 、 Sm Disease Management 和 Neuroscience 
Bulletin 编 委 闪 中 华 神经 科 杂 志 》《 中 国 神经 精神 疾病 杂志 》《 中 国 神 
经 免疫 与 神经 病 学 杂志 ee 

从 事 神 经 病 学 教学 工作 35 年 。 主 要 学 术 成 就 在 帕 金 森 病 .阿尔 痰 
海 默 病 的 发 病 机 制 及 诊治 方面 发 表 SCI 论文 120 余 篇 , 单 篇 最 高 影响 因 
子 11.089 分 (Ann Neurol), 以 第 一 完成 人 获得 国家 科技 进步 三 等 奖 1 项 、 
教育 部 自然 科学 一 等 奖 1 项 和 上 海 市 科技 进步 一 等 奖 2 项 ,及 其 他 省 部 


级 科技 进步 奖 二 .三 等 奖 16 项 ;作为 大 会 主席 成 功 承 办 第 19 届 址 界 由 
ee 主 译 9 部 教科 书 或 专著 ;获得 国家 有 突出 页 献 中 
青年 专 全 国 百 千 万 人 才 工程 国家 级 人 选 .全国 宝钢 教育 奖 优秀 教师 
奖 、 pe :学 科技 之 星 、 上 海 市 领军 人 才 、 
市 十 佳 医 师 ,市 第 一 二 届 高 校 优秀 青年 教师 。 
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1991 年 获得 中 国医 学 科 


中 心 进修 和 博士 后 研究 : 


委员 ,北京 


病 .多 系统 萎缩 和 神经 肌肉 病 的 临床 和 神 z 


科技 部 直 全 


杨 :研究 奖 ” 一 神经 


平 -从 


王 伟 


教育 部 长 江 学 者 .国家 杰出 1 
A 学 同济 医学 院 附 届 同济 医院 


分 会 副 主任 委员 ,湖北 省 神经 病 学 分 会 副 
任教 育 部 主办 的 《神经 损伤 与 功能 重建 》 杂 
从 事 神经 


:辽宁 沈阳 。1982 全 毕业 于 于 中 国医 科大 入 
院 中 国 协和 医科 大 学 博士 学 位 

神经 科 主 任 , 教 授 , 博 士 生 导 师 。1992-1995 年 分 别 在 
现任 中 华 医 


8 a 委员 ;中 国医 师 协 会 神经 病 学 


金 .卫生 部 和 北京 市 基金 多 项 - 


会 常委 ,中 国 神经 科学 学 会 胶 
en: 湖北 省 医学 会 理事 。 扣 


分 会 主任 委员 等 。 中 华 神 经 


经 电 生 理 
书 20 余 本 -承担 国家 


5 九 届 “ 吴 阶 


部 突出 贡献 中 青 


一 等 奖 .卫生 


中 


分 会 于 年 委员 员 会 
质 细胞 


学 教学 工作 20 余年 主持 国家 级 和 省 部 级 科研 Wa 10 余 


项 、 近 五 年 在 国际 知名 杂志 发 表 SCI 论文 30 余 篇 ,其 中 4 篇 封面 文章 ,并 得 


到 Cell, Neuron WNature Neuroscience 利 Physio Rev 


用 298 次 。 获 教育 前 


国际 著名 专业 杂志 正面 引 


二 等 奖 各 一 项 - 


随 着 现代 医学 飞速 的 发 展 和 高 等 教育 改革 的 进一步 深入 ,医学 教材 的 定期 修订 已 经 成 为 时 
代 的 需要 。 因 此 ,临床 医学 专业 5 年 制 本 科 规划 教材 《神经 病 学 的 再 版 修订 工作 也 于 2012 年 
4 月 正式 启动 。 


第 7 版 (神经 病 学 》 教 材 定位 于 医学 教育 的 主体 一 一 5 年 制 本 科教 育 ,目标 是 培养 医学 生 
神经 病 学 的 理论 知识 和 初步 临床 实践 ,为 日 后 临床 工作 和 继续 深造 打下 一 个 良好 的 基础 。 同时 
教材 也 力求 对 应 国家 执业 医师 资格 考试 的 要 求 , 为 医学 生 们 成 长 为 合格 的 临床 医师 提供 堂 习 内 
容 。 第 7 版 (神经 病 学 》 延 续 第 6 版 教材 的 编写 思路 和 结构 不 变 , 先 根据 神经 系统 解剖 特点 叙述 
定位 诊断 ,再 阐述 神经 系统 常见 症状 的 主要 病因 ,进而 在 不 同 章节 中 分 述 不 同类 别 的 神经 系统 
疾病 的 病因 、 发 病 机 制 .临床 表现 .诊断 及 治疗 等 方面 。 同 时 ,在 第 6 版 教材 基础 上 ,关注 学 科 进 
展 , 对 部 分 章节 的 内 容 进行 了 适当 的 调整 和 更 新 ,使 篇 幅 更 为 精练, 语言 更 为 准确 ,进一步 增加 
教材 的 临床 实用 性 。 


第 7 版 神经病 学 》 与 第 6 版 教材 不 同 的 是 :@ 第 三 章 : 增 加 了 第 十 七 节 一 颅 内 压 措 党 和 
脑 疝 ;@@ 第 五 章 :增加 了 脑 痛 液 检查 和 影像 学 检查 等 技术 相关 的 临床 进展 和 应 用 ;加 第 七 齐 : 精 
减 了 第 一 节 一 一 偏 头痛 的 相关 内 容 ,增加 了 第 四 节 一 一 药物 过 度 使 用 性 头痛 ;@ 第 八 章 : 更 新 
了 第 一 节 -一 短暂 性 脑 候 血 发 作 和 第 二 节 -一 蚁 梗死 的 相关 内 容 ,将 第 八 节 一 血管 性 疾 杀 
改 为 血管 性 认 知 障碍 ;@ 第 九 章 :更 新 了 第 二 节 一 阿尔 欧 海 默 病 和 第 六 节 一 多 系统 萎缩 的 
相关 办 容 ;@ 第 十 章 :更 新 了 第 二 节 中 诊断 结核 性 脑膜 炎 的 相关 内 容 ;@ 第 十 一 齐 :更 新 了 第 一 
六 一 多 发 性 硬化 和 第 二 节 一 视神经 浓 链 炎 的 相关 内 容 ;@ 第 十 二 章 :第 五 入 增 加 了 多 巴 扩 
应 性 册 张力 障 但 和 发 作 性 运动 障碍 的 简单 介绍 ;@ 第 十 三 章 :第 三 节 增 加 了 难 治 性 类 病 的 简单 
介绍 ,第 四 节 更 新 了 痊 靖 持续 状态 的 概念 ;@ 第 十 四 章 : 删 去 桨 备 威 压 病 ;@ 第 十 五 章 :更 新 了 第 
一 节 -一 吉 兰 一 巴 雷 综 合 征 的 相关 内 容 ;@@ 第 十 八 章 :更 新 了 第 三 节 一 腓骨 肌 萎缩 症 的 相关 
内 容 ;@@ 第 一 十 一 章 : 增 加 了 第 四 节 一 “甲状腺 疾 病 神经 系统 并 发 症 。 上 述 未 提 及 的 章节 ,也 这 
行 了 一 定 的 内 容 和 形式 修改 ,使 之 更 为 完善 合理 。 


在 教材 编写 过 程 中 ,首都 医科 大 学 和 宣武 医院 领导 给 予 了 充分 的 支持 ,各 兄弟 院 校 提供 了 
热情 的 帮助 ,在 此 表示 减 举 的 感谢 。 这 本 教材 除了 各 位 编 委 的 辛勤 劳动 外 ,在 最 后 加 工 和 审定 
过 程 中 ,得 到 了 全 国 各 大 医院 神经 科 多 位 医师 的 认真 参与 ,他们 把 着 高 度 负责 任 的 态度 ,对 每 
童生 进行 了 乏 字 逐 句 的 阅读 .校对 和 修正 。 他 们 是 : 花 素 芳 , 卢 岩 , 刘 巍 、 任 怡 , 李 丹 ` 王 琪 ` 袁 晓 
玲 . 阁 欣 . 纪 笑 娟 . 契 雅 琪 , 杨 珈 册 、 傅 贤 、 张 云 峰 、 缉 晓 东 、 胡 球 、 他 宝 栋 、 赵 巧 华 、 刘 宏 末 、 昔 邢 治 、 
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陈 东平 李 焕 芹 , 谭 卫 卫 元 爱 芹 、 上 官 亚 非 . 孙 雅 非 . 圩 慧 茹 、 韦 秀 鲜 . 李 锐 、 任 丽 娟 . 姚 文 抬 : 于 笑 
峰 , 在 此 表示 诚挚 的 感谢 。 


过 


本 教材 的 编写 由 于 时 间 仓 促 , 不 妥 和 错误 之 处 难免 ,殷切 希望 使 用 本 教材 的 教师 、 医学 生 和 
临床 医师 们 提出 宝贵 的 意见 和 建议 ,以 便 再 版 时 修正 。 


完 建 平 


20 否 年 1 月 工 目 


第 二 章 


概述 
第 一 节 
四 
五 
页 
忆 
第 二 节 
第 三 节 
四 
五 
2 
和 
八 
九 
第 四 站 


神经 系统 的 解剖 、 生 理 及 病 损 的 定位 诊断 


中 枢 神经 4 


、 大 脑 半球 4 


s 移 变量 
、 基 底 神 经 节 9 
、 则 脑 10 
、 脑 干 1 
小 脑 17 
、 霄 笑 ”19 
疝 与 次 能 的 血管 。 23 


站 的 血管 。 23 


、 浓 血 的 血管 27 


让 神经 。 29 
噬 神 经 30 


、 视 神经 31 


= 、 动 眼 、 滑 车 和 展 神 经 32 


三 又 神经 38 


.、 面 神经 40 

入、 前 庭 蜗 神 经 ” 42 

、 舌 咽 、 迷 走神 经 44 
、 副 神经 ”46 


九 、 振 下 神经 。 47 


周 用 神经 ”47 


二 、 自 主神 经 49 
三 、 周 围 神经 损伤 的 病理 类 型 51 
| 第 五 节 肌肉 ”52 
第 六 节 ”运动 系统 53 
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神经 病 学 是 一 门 临床 二 比较 
深奥 ,需要 反复 实践 。 随 着 相关 学 科 如 神经 生物 学 分子 生 物 学 和 神经 影像 学 的 发 展 ,神经 病 学 
的 广义 和 狭义 内 容 已 今 非 背 比 。 神 经 病 展 前 
景 ,已 经 成 为 医学 科学 中 令 人 关注 的 热点 学 科 。 

神经 病 学 涉及 的 疾病 包括 两 部 分 :神经 系统 疾病 和 肌肉 疾病 。 讲 述 这 两 类 疾病 的 症状 、 发 
病 机 制 .病因 和 病理 ,诊断 和 鉴别 诊断 、 预 防 和 治疗 是 神经 病 学 的 主要 内 容 。 神 经 系统 包括 中 枢 
神经 系统 和 周围 神经 系统 两 部 分 ,前 者 主管 分 析 综 合 内 外 环境 传 来 的 信息 并 作出 反应 ,后 者 主 
管 传导 神经 冲动 。 人 类 的 语言 .记忆 思维、 判断 、 推 理 等 高 级 神经 功能 活动 ,以 及 随意 运动 和 感 
党 等 无 不 由 神经 系统 管理 和 支配 。 和 神经 功能 不 同 的 是 ,身体 运动 的 实现 , 则 依赖 骨骼 肌 的 正 
常 功能 。 因 此 神经 系统 和 骨 能 肌 的 结构 和 功能 发 生 障 碍 后 ,将 会 严重 影响 人 体 最 基本 和 最 重要 
的 活动 。 在 神经 病 学 领域 中 ,就 神经 系统 疾病 和 肌肉 疾病 而 言 ,前 者 占据 主要 内 容 。 

神经 病 学 和 精神 病 学 是 两 门 不 同 的 学 科 。 神 经 系统 疾病 的 主要 临床 症状 为 运动 .感觉 和 反 
射 障碍 。 精 神 疾病 则 主要 是 由 于 大 脑 高 级 功能 紊乱 导致 的 情感 .意志 ,行为 和 认 知 等 精神 活动 
障碍 。 但 在 神经 系统 疾病 中 ,如 病变 累及 大 脑 时 ,常常 有 精神 症状 。 


-、 神 经 病 节 的 目标 

当今 , 随 着 社会 老龄 化 的 到 来 ,神经 系统 疾病 已 经 成 为 导致 人 类 死亡 和 残疾 的 主要 原因 之 
一 。 在 引起 人 类 四 大 死亡 原因 的 心血 管 病 .肿瘤 . 脑 血管 病 和 老年 变性 病 中 .神经 系统 疾病 占 了 
两 个 。 目 前 ,由 于 研究 水 平和 认识 水 平 的 限制 ,许多 神经 系统 疾病 的 病因 和 确切 的 发 病 机 制 还 
不 清楚 ,这 极 大 地 影响 了 诊断 和 治疗 。 因 此 ,神经 病 学 还 有 许多 问题 和 难点 需要 我 们 去 解决 ,而 
完成 这 些 任务 需要 长 时 间 的 努力 ,仍然 任 重 而 道 远 。 

神经 病 学 的 总 体 目标 是 :发 展 神经 科学 ,提高 对 疾病 的 认识 水 平 , 及 时 对 疾病 进行 合理 的 诊 
断 ,同时 尽 可 能 针对 病因 恰当 治疗 ,提高 治愈 率 , 降 低 死亡 率 和 致 残 率 。 具 体 来 说 , 当 神经 或 肌 
肉 系统 疾病 发 生 时 ,首先 应 进行 定位 诊断 , 即 明确 病变 累及 了 神经 系统 哪些 部 位 ,是 以 中 枢 神 经 
系统 受累 为 主 ,还 是 以 周围 神经 系统 受累 为 主 ,或 者 是 以 肌肉 疾病 为 主 ,或 者 全 部 受累 ;最 后 进 
行 定 性 诊断 ,以 明确 病因 和 和 病变 性 质 。 多 种 因素 均 可 引起 神经 科 疾 病 , 如 血管 病变 .感染 .结缔 
组 织 病 、 踪 传 .中 毒 . 营 养 障碍 和 先天 发 育 障碍 等 ,需要 全 而 检查 以 明确 病因 。 待 定性 诊断 完成 
后 , 即 应 进行 适当 的 治疗 。 

需要 指出 的 是 , 随 着 人 类 的 进化 和 环境 因素 的 改变 ,以 及 新 的 检查 手段 的 不 断 涌现 ,会 出 现 
两 种 情况 :一 是 先前 已 经 存在 的 疾病 , 当时 没有 认识 而 现在 认识 了 ;二 是 新 的 条 件 下 发 生 了 新 的 
疾病 。 这 就 说 明 , 任 何 一 本 教科 书 或 参考 书 都 是 对 现今 认识 和 理论 的 总 结 , 都 需要 不 断 发 展 .更 
新 内 容 , 以 反映 对 疾病 的 新 发 现 和 新 认识 。 


-“、 神 经 关 ? 半 的 全 
神经 病 学 有 着 不 同 于 其 他 学 科 的 特性 ,了 解 这 些 特 性 有 助 于 更 好 地 掌握 神经 病 学 知识 ,为 
临床 工作 打下 坚实 的 基础 。 神 经 病 学 有 以 下 几 个 特性 : 
1. 疾病 的 复杂 性 ”神经 系统 和 肌肉 组 织 的 解剖 构 造 都 非常 复杂 ,不 同 部 位 病变 所 表现 的 症 
状 不 同 ,如 果 病灶 同时 累及 几 个 部 位 ,临床 症状 就 会 互相 重 普 , 给 诊断 和 分 析 带 来 很 大 困难 .这 
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种 复杂 性 使 得 神经 系统 疾病 的 诊断 有 其 特殊 的 程序 ,通常 先进 行 定向 诊断 , 即 是 否 必 于 神经 科 
疾病 ;然后 再 进行 定位 诊断 , 即 症 状 的 发 生源 自 何 解剖 部 位 ;最 后 为 定性 诊断 , 找 出 发 生 疾病 的 
原因 。 

2. 症状 的 广泛 性 ”神经 系统 的 症状 既 可 由 神经 疾病 引起 ,也 可 由 其 他 系统 疾病 产生 ,如故 
迷 这 一 症状 , 原 发 病 可 为 脑 出 血 、 蛛 网 膜 下 腔 出 血 、 颅 高 压 , 也 可 为 内 科 疾 病 的 糖尿 病 ， 有 时 一 
种 疾病 在 某 一 阶段 属于 内 科 范 畴 , 另 一 阶段 又 属于 神经 科 范 畴 ,如 一 氧化 磋 中 毒 , 急 性 发 生 时 届 
内 科 , 到 了 述 发 性 脑病 时 即 归 为 神经 科 疾 病 。 神 经 系统 的 功能 亲 乱 也 可 导致 其 他 系统 的 功能 陪 
碍 ,如 脑 出 血 常 出 现 心血 管 系统 和 消化 道 的 症状 , 冶 病 时 可 表现 为 腹痛 等 。 综 上 所 述 ,许多 *“ 神 
经 科 ” 症 状 具有 广泛 的 覆盖 性 ,并 不 单单 是 必 于 神经 科 , 其 他 系统 疾病 也 可 引起 ,这 一 点 霹 皮 在 
临床 实践 中 注意 。 

3. 诊断 的 依赖 性 ”现代 科技 的 发 展 ,使 得 许多 新 方法 和 新 手段 不 断 涌现 , 为 医师 诊断 疾病 
带 来 很 大 便利 。 但 在 另 一 方面 ,神经 科 医 师 对 辅助 检查 的 依赖 性 越 来 越 大 ,如 CT 诊断 脑 出 血 ， 
MRI 诊断 多 发 性 硬化 ,神经 活检 、 肌 肉 活检 和 肌 电 图 对 于 周围 神经 病 和 肌 病 的 诊断 等 。 因 此 神 
经 科 医 师 需要 了 解 众多 的 相关 知识 ,以 正确 利用 铺 助 检查 为 诊断 服务 。 

4. 疾病 的 严重 性 ”神经 科 和 急症, 重症 多 ,对 生命 威胁 程度 较 高 ,如 脑 梗死 . 脑 出 血 和 脑 肿 痛 
等 均 可 引起 脑 水 肿 ,严重 时 可 发 生 脑 疝 ,可 突 发 呼吸 心跳 停止 。 再 如 重症 肌 无 力 和 衣 兰 一 巴 示 
综合 征 可 发 生 呼吸 肌 麻痹 ,如 不 及 时 抢救 ,往往 威胁 生命 。 因 此 在 临床 实践 中 应 做 到 对 病情 观 
察 细致 .估计 充分 ,才能 减少 死亡 率 , 防 患 于 未 然 。 

5. 疾病 的 难 治 性 ”神经 系统 疾病 中 ,一 些 疾病 可 以 治愈 ,如 多 数 炎症 和 营养 缺乏 性 疾病 ;一 
些 疾病 虽然 不 能 根治 ,但 可 以 控制 或 绥 解 症状 ,如 特 发 性 疗 病 . 震 粘 麻 癖 和 脑 血 管 病 ;一 些 疾 病 
目前 尚 无 好 的 治疗 方法 ,如 变性 病 和 恶性 肿瘤 。 不 同 疾病 在 临床 上 应 该 区 别 对 待 ,对 能 根治 的 
疾病 ,应 及 时 进行 有 效 治疗 ;对 能 控制 和 缓解 的 疾病 ,应 采取 及 时 的 措施 ;对 难 治之 症 的 患者 ,应 
给 予 对 症 和 支持 治疗 。 


二 、 补 经 站 学 的 实践 
神经 系统 疾病 的 诊断 过 程 分 为 三 个 阶段 : 
1. 首先 通过 询问 病史 和 体格 检查 获取 详尽 的 临床 资料 。 
2. 然后 用 神经 解剖 ,神经 生理 等 基础 知识 进行 分 析 , 初 步 确定 病变 的 部 位 。 
3. 最 后 综合 疾病 的 起 病 形 式 演变 过 程 以 及 个 人 史 ,家族 史 等 临床 资料 ,作出 初步 的 临床 诊 
断 ,并 选择 辅助 检查 进一步 证 实 。 
近年 来 ,涌现 出 多 种 辅助 检查 方法 供 临床 医师 选择 ,例如 电子 计算 机 断层 扫描 (CT) 和 蜡 旋 


CT ,数字 减 影 血管 造影 
听觉 .体感 觉 ) 和 肌 电 图 


(DSA). 磁 共振 成 像 (MRI)\ 磁 共振 血管 造影 (MRA). 诱 发 电位 (包括 视觉 、 
.24 小 时 脑 电 图 检测 ,经 颅 多 普 勒 (TCD) 和 颈 动 脉 超声 检查 、 正 电子 发 射 


其 层 扫描 (PET)、 脑 磁 图 ,神经 和 肌肉 组 织 活检 , 脑 疹 液 细 胞 和 后 化 检查 .血液 特异 性 抗原 和 抗体 


但 是 ,任何 一 种 铺 
经 科 疾病 可 以 在 CT 和 
性 头痛 等 。 


正确 合理 地 应 用 这 些 检查 ,对 诊断 十 分 有 益 。 
助 检 查 都 不 能 替代 基本 临床 诊断 方法 ,也 不 能 解决 所 有 的 问题 。 有 些 神 
MRI 等 影像 学 检查 上 始终 无 阳性 发 现 , 如 三 又 神经 痛 、, 特 发 性 癫痫 .血管 


许多 影像 学 表现 也 没有 特异 性 ,可 由 多 种 疾病 引起 ,如 白质 长 T 和 长 1, 既 可 以 由 


脱 散 峭 病 变 引 起 ,也 可 


Hi 脑 梗死 引起 。 因 此 辅助 检查 在 很 多 情况 下 只 是 诊断 的 辅助 工具 ,还 此 


依据 全 面 的 临床 资料 ,进行 综合 分 析 , 从 而 确定 临床 诊断 。 


症状 学 和 临床 实际 ， 


: 习 方 法 


:上 要 充分 利用 现代 科学 手段 ,结合 神经 系统 主要 解剖 生理 和 病 埋 ,联系 


采取 综合 分 析 和 整体 观点 ,逐步 提高 临床 技能 。 神 经 病 学 的 实践 中 此 重点 


掌握 病史 采集 ,神经 系统 检查 .神经 科 基 本 操作 ,掌握 常见 疾病 的 诊治 要 点 ,掌握 危重 病 的 抢救 ， 


了 解 辅助 检查 的 方法 和 意义 ,熟悉 定位 和 定性 诊断 ,打下 良好 的 临床 实践 基础 。 
四 、 神 终 病 学 的 发 展 

回顾 过 去 的 几 十 年 ,相关 科学 技术 的 迅猛 发 展 使 神经 病 学 研究 得 到 前 所 未 有 的 进步 。 例如 ， 
在 疾病 病因 方面 ,由 于 分 子 生物 学 的 发 展 .对 许多 疾病 的 本 质 现象 得 以 重新 认识 ;在 疾病 诊断 方 
面 ,由 于 神经 影像 学 .神经 电 生理 学 和 基因 诊断 技术 的 发 展 ,使 疾病 诊断 的 准确 性 有 很 大 提高 ; 
在 疾病 治疗 方面 ,新 药 的 出 现 . 为 很 多 疾病 的 治疗 带 来 了 希望 。 上 述 诸多 发 展 ,把 神经 病 学 带 入 
了 新 的 境界 。 

但 是 ,必须 看 到 ,神经 病 学 的 发 展 仍然 面临 着 许多 的 问题 ,神经 科 疾病 仍然 是 造成 人 类 死亡 
和 残疾 的 主要 原因 之 一 。 为 了 更 快 地 发 展 神经 病 学 ,必须 看 到 目前 的 现状 : 

1. 神经 疾病 谱 的 变化 ”目前 ,老年 人 口 比例 已 达 10% 以 上 ,预计 未 来 一 段 时 间 内 还 会 有 较 
大 幅度 的 增加 。 老 年 人 口 的 增多 将 会 使 老年 变性 病 和 脑 血 管 病 增多 ,从 而 导致 疾病 谱 发 生 改变 。 

2. 神经 疾病 诊断 手段 的 变化 ” 几 个 世纪 以 来 ,医师 对 疾病 的 诊断 一 直 依靠 自己 的 经 验 和 对 
传统 检查 的 分 析 。 但 由 于 遗传 背景 的 差异 , 同 种 疾病 的 表现 却 千差万别 ,往往 造成 诊断 上 的 失 
误 。 随 着 分 子 生物 学 的 发 展 ,诊断 被 提高 到 基因 水 平 。 以 往 不 能 确诊 的 一 些 疾病 ,特别 是 遗传 
性 疾病 ,可 以 通过 分 子 生物 学 方法 ,确定 致 病 基 因 , 使 进一步 治疗 成 为 可 能 。 此 外 , 随 着 神经 影 
像 学 的 发 展 ,特别 是 磁 共 振 的 应 用 ,疾病 的 诊断 已 经 提高 了 一 个 层次 。 我 们 有 理由 相信 随 着 分 
子 生物 学 .神经 影像 学 和 其 他 相关 学 科 发 展 ,神经 疾病 的 诊断 将 会 发 生根 本 性 的 改变 。 

3. 神经 疾病 治疗 技术 的 变化 ”除了 大 量 新 药 进 入 临床 外 ,其 他 新 的 治疗 手段 也 大 量 进入 临 
床 。 如 功能 外 科 立 体 定向 技术 ,神经 导航 操作 技术 、 急 性 脑 梗死 的 溶 栓 治疗 . 缺 血 性 脑 血管 疾病 
的 外 科 治 疗 ( 颈 动脉 内 膜 切除 .支架 成 形 术 和 颅 内 血管 重建 等 ). 脑 出 血 的 外 科 手 术 、 脑 内 组 织 
植 等 等 , 对 治疗 发 挥 了 很 大 的 作用 。 基 因 治 疗 也 正在 进行 临床 实验 ,通过 基因 水 平 修饰 ,将 正常 
基因 代替 致 病 基因 ,或 封 阻 或 剪断 致 病 基因 ,或 修复 被 损害 基因 ,从 而 起 到 治疗 作用 。 

21 世纪 作为 神经 科学 的 世纪 而 揭 开 了 新 的 一 页 。 相 信 在 不 远 的 将 来 ,神经 病 学 会 有 更 大 的 
发 展 。 
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| 经 系统 疾病 的 第 一 步 , 正 确 完成 定位 诊断 取决 于 三 个 因素 ,一 是 对 神经 系统 解剖 
， 理解 ,二 是 对 这 些 结构 病 损 后 症状 的 掌握 ,三 是 临床 基本 功 的 扎实 运用 。 本 章 3 


第 二 章 ”神经 系统 的 解剖 .生理 及 病 损 的 定位 诊断 


概 述 


神经 系统 疾病 的 诊断 包括 定位 诊断 (病变 部 位 诊断 ) 和 定性 诊断 (病因 诊断 ) 两 个 部 分 。 临 
床 医师 根据 解剖 学 生理 学 和 病理 学 知识 及 辅助 检查 结果 对 症状 进行 分 析 ,推断 其 发 病 部 位 , 称 
为 定位 诊断 ;在 此 基础 上 确定 病变 的 性 质 和 原因 ,这 一 过 程 称 为 定性 诊断 。 定 位 诊断 是 诊断 神 
.生理 和 病理 的 


FE 要 讨论 神经 结 


构 病 损 与 临床 症状 之 间 的 关系 ,为 临床 定位 诊断 提供 理论 基础 。 
神经 结构 病 损 后 出 现 的 症状 , 按 其 表现 可 分 为 四 组 , 即 缺损 症状 .刺激 症状 ,释放 症状 和 断 
联 休克 症状 。QD 缺 损 症 状 : 指 神经 结构 受 损 时 ,正常 功能 的 减弱 或 消失 。 例 如 一 侧 大 脑 内 佛 


x 


。 楼 死 时 ,破坏 了 通过 内 窟 的 运动 和 感觉 传 导 束 而 出 现 对 侧 偏瘫 和 偏 身 感觉 缺失 ;面神经 炎 时 引 


起 面 肌 竣 疾 等 ;@ 刺 激 症 状 : 指 神经 结构 受 激 车 后 所 引起 的 过 度 兴奋 表现 ,例如 大 脑 皮 质 运动 区 
受 肿瘤. 闻 辣 刺激 后 引起 的 冶 病 ;腰椎 间 盘 突出 引起 的 坐骨 神经 痛 等 ;@ 释 放 症 状 : 指 高 级 中 枢 
受 损 后 ,原来 受 其 抑制 的 低级 中 枢 因 抑制 解除 而 出 现 功能 亢进 。 如 上 运动 神经 元 损害 后 出 现 的 
猴 体 束 征 ,表现 为 肌 张 力 增高 , 且 反 射 亢进 和 病理 征 阳性 ;基底 核 病变 引起 的 舞蹈 症 和 手足 你 动 
证 等 ;@@ 断 联 休 克 症状 : 指 中 枢 神 经 系统 局 部 发 生 急 性 严重 损害 时 ,引起 功能 上 与 受 损 部 位 有 密 


切 联系 的 远 隔 部 位 神经 功能 短暂 丧失 。 如 较 大 量 内 变 出 血 急 性 期 ,患者 出 现 对 侧 肢体 偏瘫 . 员 


张力 减低 深浅 反射 消失 和 病理 征 阴性 , 称 脑 休克 ;急性 少 储 横贯 性 损伤 时 ,损伤 平面 以 下 表现 
弛 缓 性 瘫痪 , 称 背 角 休 克 。 休 克 期 过 后 ,多 和 逐渐 出 现 受 损 结构 的 功能 缺损 症状 或 释放 症状 。 


第 一 节 中 枢 神 经 


中 枢 神 经 系统 (central nervus system,CNS) 包 括 脑 和 痊 骨 , 脑 分 大 脑 , 间 脑 、 脑 干 和 小 脑 等 部 
分 , 消 髓 由 含有 神经 细胞 的 灰质 和 含 上 \ 下 行 传导 束 的 白质 组 成 。 不 同 的 神经 结构 受 损 后 ,其 临 
床 症状 各 有 特点 。 


”大脑 灶 球 
大 脑 半 球 (cerebral hemisphere) 的 表面 由 大 脑 皮 质 所 痊 盖 ,在 脑 表面 形成 脑 沟 和 脑 回 ,内 章 

为 白质 ,基底 核 及 侧 脑室 。 两 侧 大 脑 半球 由 腊 肛 体 连接 。 每 侧 大 脑 半 球 借 中 央 沟 .大 脑 外 侧 裂 " 
和 其 延长 线 ,项 桃 沟 和 枕 前 切 迹 的 连 线 分 为 额 叶 项 时 ,里 叶 和 枕 叶 ,根据 功能 又 有 不 同 分 区 (图 
2-1)。 此 外 ,大 脑 还 包括 位 于 大 脑 外 侧 裂 深部 的 岛 叶 和 位 于 半球 内 侧面 的 由 边缘 叶 .杏仁 核 . 丘 
脑 前 核 , 下 丘脑 等 构成 的 边缘 系统 (图 2-2 .图 2-3)。 

两 侧 大 脑 六 球 的 功能 不 完全 对 称 , 按 功能 分 优势 半球 和 非 优 势 半球 。 优 势 半 球 为 在 语言 、 
好 辑 思 维 、 分 析 综 合 及 计算 功能 等 方面 占 优势 的 半球 ,多 位 于 左 侧 ,只 有 一 小 部 分 右 利 手 和 约 半 
数 左 利 手 者 可 能 在 右 侧 。 非 优势 半球 多 为 右 侧 大 脑 半 球 , 主要 在 音乐 .美术 .综合 能 力 、 空 间 、 几 
何 图 形 和 人 物 面容 的 识别 及 视觉 记忆 功能 等 方面 占 优势 。 不 同 部 位 的 神经 病 学 损害 产生 不 同 
的 临床 症状 。 


第 二 章 ”神经 系统 的 解剖 、 生 理 及 病 损 的 定位 诊断 


运动 前 区 中 央 前 沟 中 央 前 回 (皮质 运动 区 ) 
央 
开交 罗 中 央 后 回 (此 质感 闪 区 ) 


皮质 侧 视 中 枢 
额 下 沟 
运动 性 语言 中 枢 
额 下 回 

外 侧 列 


颈 下 沟 项 下 回 ”感觉 性 ” 忱 前 切 迹 枕 
图 2-1 左 侧 大 脑 半 球 外 侧面 结构 及 功能 区 


扣 篆 淘 劳 中 央 小 叶 


钩 回 ( 嗅 味觉 中 枢 ) 一 2 一 wa 
吃 移 
图 2.2 右 侧 大 脑 半球 内 侧面 结构 及 功能 区 


扣 带 回 


乳头 体 核 


图 2-3 ”边缘 叶 构 成 
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至 二。 第 二 章 神经 系统 的 解 间 .生理 及 病 损 的 定位 诊断 


(一 ) 额 叶 
【 解剖 结构 及 生理 功能 】 


额 叶 (frontal lobe) 占 大 脑 半 球 表面 的 前 113 ,位 于 外 侧 裂 上 方 和 中 央 沟 前 方 ,是 大 脑 半球 主 
要 功能 区 之 一 。 前 端 为 额 极 ,外 侧面 以 中 央 沟 与 顶 叶 分 界 , 底 面 以 外 侧 裂 与 矣 叶 分 界 , 内 侧面 以 
扣 带 沟 与 扣 带 回 分 界 。 中 央 沟 前 有 与 之 略 平行 的 中 央 前 沟 ,两 沟 之 间 为 中 央 前 回 , 是 大 脑 皮 质 
运动 区 。 中 央 前 回 前 方 从 上 向 下 有 额 上 沟 及 额 下 沟 , 将 额 叶 外 侧面 的 其 余部 分 分 为 额 上 回 . 额 
中 回 和 额 下 回 (图 2-1)。 
领 叶 的 主要 功能 与 精神 ,语言 和 随意 运动 有 关 。 其 主要 功能 区 包括 :皮质 运动 区 :位 于 中 
央 前 回 ,该 区 大 锥 体 细胞 的 轴 突 构成 了 锥 体 束 的 大 部 ,支配 对 侧 半身 的 随意 运动 。 身 休 各 部 位 
| 代表 区 在 此 的 排列 由 上 向 下 呈 * ' 倒 人 状 ”( 图 2-4), 头 部 在 下 ,最 接近 外 侧 裂 ; 足 最 高 ,位 于 客人 
ee Er 
红 核 等 处 ,与 联合 运动 和 姿势 调节 有 关 ; 该 区 也 发 出 额 桥 小 脑 束 ,与 共 济 运动 有 关 ; 此 外 ,此 区 世 
是 自主 神 乡 ei 一 部 分 ;还 包括 肌 张 力 的 抑制 区 。 此 区 受 损 竣 痪 不 明显 ,可 出 现 共 济 失 
调和 步 态 不 稳 等 锥 体外 系 症状 ;@ 皮 质 侧 视 中 枢 :位 于 额 中 回 后 部 , 司 双 眼 同 向 侧 视 运动 ;@ 书 
写 中 枢 : 位 于 优势 半球 的 额 中 回 后 部 ,与 支配 手 部 的 皮质 运动 区 相 邻 ;加 运动 性 语言 中 枢 (Broca 
区 ): 位 于 优势 半球 外 侧 裂 上 方 和 额 下 回 后 部 交界 的 二 : 角 区 ,管理 语言 运动 ;@ 额 叶 前 部 :有 广泛 
的 联络 纤维 ,与 记忆 判断 .抽象 思维 .情感 和 冲动 行为 有 关 。 


总 


图 2-4 人 体 各 部 位 在 皮质 运动 区 和 感觉 区 的 定位 关系 


hp 乡 断 】 

颁 叶 病变 时 主要 引起 以 下 症状 和 表现 : 

1. 外 侧面 Te 肿瘤 和 外 伤 多 见 。 

1) 额 极 病变 :以 精神 障碍 为 主 ,表现 为 记忆 力 和 注意 力 减退 ,表情 淡漠 ,反应 迟钝 ,缺乏 始 
动 性 和 内 省 力 ,思维 和 综合 能 力 下 降 , 可 有 欣 快感 或 易 经 。 

(2) 中 央 前 回 病变 :刺激 性 病变 可 导致 对 侧 上 .下肢 或 面部 的 抽 搞 (Jackson 瘙 病 ) 或 继 发 全 
身 性 辣 病 发 作 ;破坏 性 病变 多 引起 单 竣 。 中 央 前 回 上 部 受 损 产生 对 侧 下 上 肢 瘫 痪 ,下 部 受 损 户 生 

记 对 侧面 而 或 上 歧 的 瘫痪 ;严重 而 广泛 的 损害 可 出 现 对 侧 偏 瘫 
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(3) 额 上 回 后 部 病变 :可 产生 对 侧 . 上 肢 强 握 和 摸索 反射 。 强 握 反 射 (grasp reflex ) 是 指 物体 触 


及 患者 病变 对 侧 手 掌 时 ,引起 手指 和 手 堂 届 曲 反应 ,出 现 紧 握 该 物 不 放 的 现象 ;摸索 反射 (groping 
reflex ) 是 指 当 病变 对 侧 手 掌 碰 触 到 物体 时 ,该 肢体 向 各 方向 摸索 ,直至 抓 住 该 物 紧 握 不 放 的 
现象。 


(4) 额 中 回 后 部 病变 :刺激 性 病变 引起 双眼 向 病灶 对 侧 凝 视 , 破 坏 性 病变 双眼 向 病灶 侧 凝 
视 ; 更 后 部 位 的 病变 产生 书写 不 能 : 

(5) 优势 侧 额 下 回 后 部 病变 :产生 运动 性 失语 。 

2. 内 侧面 ”以 大 脑 前 动脉 闭 守 和 矢 状 j 膜 瘤 多 见 - 后 部 的 旁 中 央 小 叶 (paracentral 
lobule) 病 变 可 使 对 侧 膝 以 下 竣 痰 , 矢 状 窦 旁 脑膜 六 可 压迫 两 侧 下 上 肢 运 动 区 而 使 其 产生 竣 痰 , 伞 
有 尿 便 障碍 ,临床 上 可 任 膝 关节 以 下 瘫痪 严重 而 膝 关 节 以 上 无 瘫痪 与 痛 身 病变 相 鉴 别 。 

3. 底面 ”以 领 叶 底面 的 挫 裂 伤 . 嗅 沟 脑 膜 瘤 和 蝶 骨 嵌 脑 膜 冶 较为 多 见 。 病 损 主 要 位 于 额 
叶 眶 面 ,表现 为 饮食 过 量 . 胃 肠 蜂 动 过 度 、 多 尿 ,高热 . 出 汗 和 皮肤 血管 扩张 等 症状 。 领 时 底面 
肿瘤 可 出 现 同 侧 嗅 觉 缺失 和 视神经 萎缩 .对 侧 视 乳 头 水 肿 , 称 为 福 斯 特 一 肯尼迪 综合 征 (Foster 
Kennedy syndrome )。 

(二 ) 顶 叶 

[ 解剖 结构 及 生理 功能 】 

项 叶 (parietal lobe) 位 于 中 央 沟 后 、 顶 桃 沟 前 和 外 侧 裂 延 线 的 上 方 。 前 面 以 中 央 沟 与 额 时 分 
界 , 后 面 以 顶 枕 沟 和 枕 前 切 迹 的 连 线 与 枕 叶 分 界 , 下 面 以 外 侧 裂 与 杜 叶 分 界 。 中 央 沟 与 中 央 后 
沟 之 间 为 中 央 后 回 ,为 大 脑 皮 质感 觉 区 。 中 央 后 回 后 面 有 横行 的 项 间 沟 ， 将 项 叶 分 为 项 上 小 叶 
和 项 下 小 叶 。 项 下 小 叶 由 围绕 外 侧 黎 末端 的 缘 上 回 和 围绕 预 上 沟 终点 的 角 回 组 成 (图 2-1); 

顶 叶 主要 有 以 下 功能 分 区 :中 皮质 感觉 区 :中 央 后 回 为 深浅 感觉 的 皮质 中 枢 ,接受 对 侧 肢体 
的 深浅 感觉 信息 ,各 部 位 代表 区 的 排列 也 呈 “ 倒 人 状 ”( 图 2-4), 头 部 在 下 而 足 在 顶端 。 顶 上 小 
计 为 锅 觉 和 实体 觉 的 皮质 中 枢 ; 名 运用 中 枢 : 位 于 优势 半球 的 缘 上 回 .与 复杂 动作 和 劳动 技巧 有 
关 ; 国 视觉 性 语言 中 枢 :又 称 阅读 中 枢 , 位 于 角 回 ,靠近 视觉 中 枢 , 为 理解 看 到 的 文字 和 符号 的 皮 
质 中 枢 。 

【 病 损 表现 及 定位 诊断 】 

质 叶 病变 主要 产生 皮质 性 感觉 障碍 、 失 用 和 失 认 症 等 。 

1 中 央 后 回 和 顶 上 小 叶 病 变 破坏 性 病变 主要 表现 为 病灶 对 侧 肢体 复合 性 感觉 障碍 ,如 实 
体 觉 .位 置 觉 .两 点 辨别 觉 和 皮肤 定位 觉 的 减退 和 缺失 。 刺 激 性 病变 可 出 现 病灶 对 侧 肢 体 的 部 
分 性 感觉 性 六 病 , 如 扩散 到 中 央 前 回 运 动 区 ,可 引起 部 分 性 运动 性 发 作 ,也 可 扩展 为 全 身 扫描 及 
意识 迷失 。 

2. 顶 下 小 时 ( 缘 上 回 和 角 回 ) 病变 

(1) 体 象 障碍 :项 叶 病 变 可 产生 体 象 障碍 , 体 象 障碍 的 分 类 及 特点 详 见 第 三 章 。 

(2) 市 淡 曼 综合 征 (Cerstmann syndrome): 为 优势 侧 角 回 损害 所 致 ,主要 表现 有 :计算 不 能 ( 失 
算 症 ). 手 指 失 认 左右 辨别 不 能 (左右 失 认 症 ), 书 写 不 能 ( 失 写 症 ), 有 时 伴 失 读 。 

(3) 失 用 证 :优势 侧 缘 上 回 是 运用 功能 的 皮质 代表 区 ,发 出 的 纤维 至 同 侧 中 央 前 回 运 动 中 
概 , 再 经 胆 且 体 到 达 对 侧 右 侧 中 央 前 回 运动 中 枢 , 因 此 优势 侧 缘 上 回 病变 时 可 产生 双 侧 失 用 证 。 
失 用 证 分 类 及 特点 详 见 第 二 章 。 

(三 ) 显 叶 

[ 解剖 结构 及 生理 功能 】 

显 叶 (temporal lobe ) 位 于 外 侧 裂 的 上 下方 ,项 枕 裂 前 方 ， 以 外 侧 裂 与 额 项 叶 分 办 ,后 面 与 枕 
叶 相 邻 。 颈 时 前 端 为 矣 极 , 外 侧面 有 与 外 仙 裂 平行 的 里 二 沟 以 及 底面 的 里 下 沟 ,两 沟 界 限 了 杜 

上 回 . 频 中 国 和 活 下 回 ( 图 2-UD。 里 上 回 的 一 部 分 掩 人 外 侧 裂 中 ， 为 是 横 回 . 
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矣 叶 的 主要 功能 区 包括 :@ 感 觉 性 语言 中 枢 (Wernicke 区 ): 位 于 优势 半球 矣 上 回 后 部 ;四 上 听 
觉 中 枢 :位 于 里 上 回 中 部 及 矣 横 回 ; @ 嗅 觉 中 枢 : 位 于 钩 回 和 海马 回 前 部 ,接受 双 侧 嗅觉 纤维 的 
传人 ;图 锋 叶 前 部 :与 记忆 、 联 想 和 比较 等 高 级 神经 活动 有 关 ;@@ 矣 时 内 侧面 :此 区 域 届 边 缘 系 
统 ,海马 是 其 中 的 重要 结构 ,与 记忆 .精神 ,行为 和 内 脏 功能 有 关 。 

【 病 损 表现 及 定位 诊断 】 

矣 叶 病 变 时 主要 引起 听觉 .语言 .记忆 及 精神 活动 障碍 。 

1. 优势 半球 显 上 回 后 部 (Wermicke 区 ) 损害 ”患者 能 听见 对 方 和 自己 说 话 的 声音 ,但 不 能 
理解 说 话 的 含义 , 即 感觉 性 失语 (Wermicke aphasia )。 

2. 优势 半球 颗 中 回 后 部 损害 ”患者 对 于 一 个 物品 ,能 说 出 它 的 用 途 , 但 说 不 出 它 的 名 称 。 
如 对 钥匙 ,只 能 说 出 它 是 “开门 用 的 ”, 但 说 不 出 “钥匙” 名称。 如 果 告 诉 他 这 叫 “ 钥 匙 ”, 患 者 能 
复述 ,但 很 快 又 忘掉 , 称 之 为 命名 性 失语 (anomic aphasia)。 

3 里 叶 钩 回 损害 ”可 出 现 幻 嗅 和 幻 味 , 做 後 舌 .咀嚼 动作 , 称 为 钩 回 发 作 。 

4. 海马 损害 ”可 发 生 竣 病 ,出现 错觉 .幻觉 .自动 症 、 似 曾 相识 感 .情感 异常 精神 异常 ,内脏 
症状 和 抽 搞 ,还 可 以 导致 严重 的 近 记忆 障碍 。 

5. 优势 侧 标 时 广 泛 病 变 或 双 侧 昧 时 病变 “可 出 现 精神 症状 ,多 为 人 格 改 变 ,情绪 异常 .记忆 
障碍 精神 迟钝 及 表情 淡漠 。 

6. 显 叶 深部 的 视 辐射 纤维 和 视 束 受 损 ”可 出 现 视野 改变 ， 表现 为 两 了 腿 对 侧 视 时 的 同 向 上 象 
限 育 。 


(四 ) 枕 叶 
【 解剖 结构 及 生理 功能 ] 


枕 叶 (occipital lobe) 位 于 项 枕 沟 和 枕 前 切 迹 连 线 的 后 方 ， 为 大 脑 半 球 后 部 的 小 部 分 。 其 后 
病 为 桃 极 ,内 侧面 以 距 状 有 分 成 称 回 和 舌 回 (图 2-2)。 半 绕 距 状 裂 的 皮质 为 视 中 枢 , 亦 称 纹 状 区 ， 
接受 外 侧 肤 状 体 传 来 的 视网膜 视觉 冲动 。 距 状 弄 上 方 的 视 皮 质 接受 上 部 视网膜 传 来 的 训 动 ,下 
方 的 视 皮 质 接受 下 部 视网膜 传 来 的 冲动 。 枕 叶 主要 与 视觉 有 关 。 

【 病 损 表 现 及 定位 诊断 】 

枕 叶 损害 主要 引起 视觉 障碍 。 

1. 视觉 中 枢 病 变 “ 刺 激 性 病变 可 出 现 闪 光 .暗影 .色彩 等 幻 视 现 象 ,做 坏 性 病变 可 出 现 视 野 
缺损 。 视野 缺损 的 类 型 取决 于 视 皮 质 损害 范围 的 大 小 :四 双 侧 视觉 中 枢 病变 产生 皮质 谨 ,表现 
为 全 育 , 视 物 不 见 ,但 对 光 反 射 存在 ;@- 一 侧 视 中 枢 病 变 可 产生 偏 育 , 特 点 为 对 侧 视野 同 向 性 信 
育 ， 而 中 心 视力 不 受 影响 , 称 黄斑 回避 (macular sparing);@ 距 状 裂 以 下 瑞 回 损害 可 产生 对 侧 同 向 
性 上 象限 育 ; 距 状 裂 以 上 槐 回 损害 可 产生 对 侧 同 向 性 下 象限 盲 。 

2. 优势 侧 纹 状 区 周围 病变 “患者 并 非 失明 ,但 对 阁 形 .面容 或 颜色 等 都 失去 辨别 能 力 ,有 时 
需 借 助 于 触觉 方 可 辩 认 。 如 给 患者 看 钥匙 不 能 认识 , 放 在 手 上 触摸 一 下 即 能 辨认 , 称 之 为 视觉 

3 项 枕 杜 交界 区 病变 “可 出 现 视 物 变形 。 患 者 对 所 看 物体 发 生变 大 、 变 小 .形状 牌 斜 及 颜 
色 改 变 等 现象 ,这 些 症状 有 时 是 冶 病 的 先兆 。 

(五 ) 岛 叶 

岛 叶 (insular lohe) 又 称 脑 岛 (insula), 呈 三 角形 岛 状 ,位 于 外 侧 笋 深 面 ,被 额 、 硕 、 疾 叶 所 获 盖 。 
岛 叶 的 功能 与 内 及 感觉 和 运动 有 关 。 刺 激 人 的 岛 叶 可 以 引起 内 脏 运 动 改 变 ,如 唾液 分 小 增加 、 

恶心 , 咕 道 . 胃 肠 蜂 动 增加 和 人 饱 胀 感 等 。 岛 叶 损害 多 引起 内 脏 运动 和 感觉 的 障碍 。 

(六 ) 边缘 叶 

边缘 叶 (limbic lobe) 由 半球 内 侧面 位 于 屏 肛 体 周 围 和 侧 脑室 下 角 底 壁 的 一 圆 弧 形 结构 构成 ， 
包括 到 区 , 扣 带 加 海马 回 海马 劳 回 和 钩 回 (图 2-2、 图 2-3), 边缘 叶 与 栓 伍 核 .丘脑 前 核 .下 丘脑 、 
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中 脑 被 盖 . 岛 叶 前 部 、 额 叶 眶 面 等 结构 共同 组 成 边缘 系统 。 边 缘 系 统 与 网 状 结构 和 大 脑 皮 质 有 
广泛 联系 ,参与 高 级 神经 ,精神 (情绪 和 记忆 等 ) 和 内 脏 的 活动 。 边 络 


记忆 陆 人 得 ,行为 异常 ,幻觉 .反应 述 钝 等 精神 障碍 及 内 脏 活 动 障碍 。 


与 
系统 损害 时 可 出 现 情绪 及 


内 和 
【 解剖 结构 及 生理 功能 ] 


内 比 (internal capsule) 是 宽厚 的 白质 
层 ,位 于 尾 状 核 . 豆 状 核 及 丘脑 之 间 ,其 外 
侧 为 豆 状 核 ,内 侧 为 丘脑 ,前 内 侧 为 尾 状 
核 , 由 纵 行 的 纤维 束 组 成 ,向 上 呈 放 射 状 投 
射 至 皮质 各 部 。 在 水 平 切面 上 ,内 恋 形 成 尖 
端 向 内 的 钝 角形 ,分 为 前 肢 ,后肢 和 腑 部 。 

内 组 前 肢 位 于 尾 状 核 与 豆 状 核 之 间 ， 
上 行 纤维 是 丘脑 内 侧 核 至 额 叶 皮质 的 纤维 
(丘脑 前 辐射 ), 下 行 纤维 是 人 额 叶 脑 桥 束 ( 额 
桥 束 ); 内 睁 膝 部 位 于 前 、 后 肢 相 连 处 , 皮 
质 延 髓 束 于 此 通过 ;内 让 后 及 位 于 丘脑 与 
豆 状 核 之 间 , 依 前 后 顺序 分 别 为 皮质 消 峰 
束 ( 支 配 上 肢 者 靠 前 ,支配 下 肢 者 靠 后 ) 丘 
脑 至 中 央 后 回 的 丘脑 皮质 束 ( 丘 脑 中 央 辐 
射 ), 其 后 为 听 辐 射 酉 桥 束 、 丘 脑 后 辐射 和 
视 辐射 等 (图 2-5)。 
【 病 损 表现 及 定位 诊断 】 
1. 完全 性 内 圳 损害 ”内 误诊 集 了 大 量 的 上 下 行 传导 束 , 特 别 是 锥 体 束 在 此 高 度 集中 ,如 完 
全 损害 ,病灶 对 侧 可 出 现 偏 次 . 偏 身 感觉 障碍 及 偏 言 , 谓 之 “三 偏 " 综合 征 ,多 见于 脑 出 血 及 脑 醒 
死 等 。 

2. 部 分 性 内 圳 损 害 ” 由 于 前 肢 、 膝 部 后 胶 的 传导 上 束 不同 ,不 同 部 位 和 程度 的 损害 可 出 现 偏 
竣 . 偏 身 感觉 障碍 . 偏 训 . 偏 身 共 济 失调 一 侧 中 枢 性 面 再 竣 或 运动 性 失语 中 的 1-2 个 或 更 多 症状 。 


图 2-5 内 襄 的 纤维 束 


、 共 底 神 经 区 

【 解剖 结构 及 生理 功能 】 

基底 神经 节 (hasal ganglia) 亦 称 基底 核 (basal nucleus), 位 于 大 脑 白质 深部 ,其 主要 由 尾 状 核 、 
总 状 核 . 屏 状 核 .杏仁 核 组 成 (图 2-6 .图 2-7), 另 外 红 核 . 黑 质 及 丘脑 底 核 也 参与 基底 核 系统 的 组 
成 。 尾 状 核 和 豆 状 核 合 称 为 纹 状 体 , 豆 状 核 又 分 为 壳 核 和 苍白 球 两 部 分 。 尾 状 核 和 壳 核 种 系 发 
生 较 晚 , 称 为 新 纹 状 体 ;苍白 球 出 现 较 早 , 称 为 
旧 纹 状 体 ; 杏仁 核 是 基底 神经 节 中 发 生 最 古老 
的 部 分 , 称 为 古 纹 状 体 。 基 底 核 是 锥 体外 系统 
的 中 继 站 ,各 核 之 问 有 密切 的 纤维 联系 ,其 经 丘 。 苍白 球 
脑 将 信息 上 传 至 大 脑 皮质 ,又 经 丘脑 将 冲动 下 
传 至 苍白 球 ,再 通过 红 核 . 黑 质 .网 状 结构 等 影 
响 背 骼 下 运动 神经 元 。 基 底 神 经 节 与 大 脑 皮 质 
及 小 脑 协 同调 节 随 意 运 动 , 肌 张力 和 姿势 反射 ， 
也 参与 复杂 行为 的 调节 


各 记 


图 2-7 ”基底 核 构成 


【 病 损 表现 及 定位 诊断 】 

基底 核 病变 主要 产生 运动 异常 (动作 增多 或 减少 ) 和 肌 张 力 改变 (增高 或 降低 )- 

1. 新 纹 状 体 病变 “可 出 现 肌 张力 减低 -运动 过 多 综合 征 , 主 要 产生 舞蹈 样 动作 .手足 徐 动 
症 和 偏 身 投 折 运 动 等 。 壳 核 病变 可 出 现 舞 蹈 样 动作 ,表现 为 不 重复 .无 规律 和 无 日 的 急 又 运动 ; 
尾 状 核 病变 可 出 现 手足 徐 动 症 ,表现 为 手指 、 足 趾 的 缓慢 如 虹 晤 蠕动 样 动作 ;丘脑 底 核 病 变 可 出 
现 偏 侧 投掷 运动 ,表现 为 一 侧 肢体 大 幅度 有力 的 活动 。 此 类 综合 征 可 见于 风湿 性 舞蹈 病 、 踪 传 
性 舞蹈 病 、 肝 豆 状 核 变性 等 , 详 见 第 三 章 。 

2. 旧 纹 状 体 及 黑 质 病变 ”可 出 现 肌 张力 增高 一 运动 减少 综合 征 ,表现 为 肌 张 力 增高 .动作 
减少 及 静止 性 震 额 。 此 多 见于 帕 金 森 病 和 帕 金 森 综合 征 。 


四 、 问 脑 
间 脑 (diencephalon) 位 于 两 侧 大 脑 半 球 之 间 , 是 脑 干 与 大 脑 半 球 连接 的 中 继 站 。 间 脑 前 方 
以 室 间 孔 与 视 交 又 上 缘 的 连 线 为 界 ,下 方 与 中 脑 相 连 ,两 侧 为 内 琉 。 左 右 间 脑 之 间 的 矢 状 窜 阶 
为 第 三 脑室 ,其 侧 壁 为 左右 间 脑 的 内 侧面 。 间 脑 包括 丘脑 (thalamus)、 上 丘脑 (Cepithalamus)、 下 打 
脑 (hypothalamus) 和 底 丘 脑 (subthalamus ) 四 部 分 (图 2-8)。 


上 丘脑 


下 丘脑 < 漏斗 隐 窒 
垂体 


图 2-8 间 脑 


间 脑 病变 多 无 明显 定位 体征 ,此 区 占 位 病变 与 脑室 内 肿 辛 相似 ,临床 上 常 称 为 中 线 肿 瘤 。 
主要 表现 为 颅 内 压 增高 症状 ,临床 定位 较为 困难 ,需要 全 面 分 析 。 
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【 解剖 结构 及 生理 功能 】 | 


丘脑 (thalamus ) 是 间 脑 中 最 大 的 卵 加 形 灰 质 团 块 ,对 称 分 布 于 第 三 库 室 两 侧 。 丘脑 前 端 凸 隆 ， 
称 丘脑 前 结 节 ; 后 端 膨大 ,为 丘脑 枕 . 甚 下 方 为 内 侧 膝 状 体 和 外 侧 膝 状 体 ( 图 2-9)。 丘 脑 被 薄 层 Y 
形 白质 纤维 (内 髓 板 ) 分 隔 为 若干 核 群 ,主要 有 前 核 群 . 内 侧 核 群 . 外 侧 核 群 。 丘 脑 是 各 种 感觉 ( 嗅 
觉 除 外 ) 传导 的 皮质 下 中 枢 和 中 继 站 ,其 对 运动 系统 ,感觉 系统 .边缘 系统 、 上 行 网 状 系统 和 大 脑 
皮质 的 活动 发 生 着 重要 影响 -。 
1. 前 核 群 ”位 于 丘脑 内 散 板 分 又 部 的 前 上 方 ,为 边缘 系统 的 中 继 站 ,与 下 丘脑 .乳头 体 及 扣 
带 回 联系 ,与 内 脏 活 动 有 关 。 
2. 内 侧 核 群 ” 位 于 内 艇 板 内 侧 , 包 括 背 内 侧 核 和 腹 内 侧 核 。 背 内 侧 核 与 丘脑 其 他 核 团 、 额 
叶 皮 质 ` 海 马 和 纹 状 体 等 均 有 联系 ; 腹 内 侧 核 与 海马 和 海马 回 有 联系 。 内 侧 核 群 为 躯体 和 内 胜 
感觉 的 整合 中 枢 , 亦 与 记忆 功能 和 情感 调节 有 关 。 

3. 外 侧 核 群 ” 位 于 内 身 板 外 侧 , 分 为 背 侧 核 群 和 腹 侧 核 群 两 部 分 ,其 中 腹 侧 核 群 包括 :中 上 腹 

类 受 各 的 传 入 ,与 额 叶 运 动 皮质 联系 ,调节 艇 体 运动 ;加 腹 外 侧 

经 商丘 脑 束 或 红 核 丘脑 束 的 纤维 ,并 与 大 脑 皮 质 运动 前 区 联系 ,与 锥 体外 系 
的 运动 协调 有 关 ;@@ 腹 后 外 侧 核 :接受 内 侧 丘 系 和 兰 戏 丘脑 束 的 纤维 ,由 此 发 出 纤维 形成 丘脑 皮 
质 束 的 大 部 ,终止 于 大 脑 中 央 后 回 皮 质感 觉 中 枢 , 传 导 身 体 和 四 肢 的 感觉 ; 田 腹 后 内 侧 核 :接受 
三 叉 丘 系 及 味觉 纤维 ,发 出 纤维 组 成 丘脑 皮质 束 的 一 部 分 ,终止 于 中 央 后 回 下 部 ,传导 面部 的 感 

另外 ,靠近 丘脑 枕 腹 侧 的 外 侧 膝 状 体 和 内 侧 膝 状 体 也 属于 丘脑 特异 性 投射 核 团 ,可 以 看 做 
是 腹 侧 核 群 向 后 方 的 延续 。 内 侧 膝 状 体 接受 来 自 下 丘 臂 的 传导 听觉 的 纤维 ,发 出 纤维 至 杜 叶 的 
听觉 中 枢 ,参与 听觉 冲动 的 传导 。 外 侧 膝 状 体 接受 视 东 的 传人 纤维 ,发 出 纤维 至 枕 叶 的 视觉 中 
枢 , 与 视觉 有 关 。 


匡 脑 问答 


合 
正中 核 


后 外 侧 核 
腹 后 外 侧 核 


图 2-9 丘脑 


【 病 损 表现 及 定位 诊断 】 

丘脑 病变 可 产生 丘脑 综合 征 , 主要 为 对 侧 的 感觉 缺失 和 (或 ) 刺激 症状 ,对 侧 不 自主 运动 ,并 
可 有 情感 与 记忆 障碍 。 匡 脑 受 损 主 要 产生 如 下 症状 : 

1. 丘脑 外 侧 核 群 尤其 是 腹 后 外 侧 核 和 腹 后 内 侧 核 受 损 产 生 对 侧 偏 身 感觉 障碍 ,具有 如 下 特 
点 :四 各 种 感觉 均 发 生 障碍 ;@@ 深 感觉 和 精细 触觉 障碍 重 于 浅 感觉 ;@@ 肢 体 及 躯干 的 感觉 障碍 重 
于 面部 ; 全 可 有 深 感觉 障碍 所 导致 的 共 济 失调 ;@ 感 觉 异 常 ;@ 对 侧 偏 身 自发 性 疼痛 (丘脑 痛 ), 疼 
痛 部 位 弥散 .不 固定 ;疼痛 的 性 质 多 难以 描述 ;疼痛 可 因 各 种 情绪 刺激 而 加 剧 ; 常 伴 有 自主 神经 
功能 障碍 ,如 血压 增高 或 血糖 增高 

2. 丘脑 至 皮质 下 ( 锥 体外 系统 ) 诸 神经 核 的 纤维 联系 受累 时 产生 面部 表情 分 离 性 运动 障碍 ， 


六 
全 


证 


3 


[A 


。 连 合 后 方 ,与 禄 代谢 有 关 。@ 结 节 区 :内 有 下 丘脑 内 侧 核 群 的 腹 内 侧 核 和 背 内 侧 核 及 泥 : 
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即 当 患 者 大 哭 大 笑 时 ,病灶 对 侧面 部 表情 丧失 ,但 令 患 者 做 随意 动作 时 , 面 肌 并 无 次 痪 
3. 丘脑 外 侧 核 群 与 红 核 , 小 脑 ` 苍 白 球 的 联系 纤维 受 损 产 生 对 侧 偏 身 不 自主 运动 ,可 出 现 振 
蹈 样 动作 或 手足 徐 动 样 动作 。 
4. 丘脑 前 核 与 下 丘脑 及 边缘 系统 的 联系 受 损 产 生 情 感 障碍 ,表现 为 情绪 不 稳 及 强 哭 强 笑 。 
(二 ) 下 丘脑 
【 解剖 结构 及 生理 功能 】 
下 丘脑 (hypothalamus) 又 称 丘脑 下 部 。 位 于 丘脑 下 沟 的 下 方 , 由 第 三 脑室 周 于 的 灰质 组 成 ， 


体积 很 小 , 占 全 脑 重量 的 0.3% 左右 ,但 其 纤维 联系 却 广泛 而 复杂 ,与 脑 干 .基底 核 .丘脑 .边缘 系 
。 统 及 大 脑 皮 质 之 间 有 密切 联系 。 下 丘脑 的 核 团 分 为 4 个 区 :@D 视 前 区 : 视 前 核 所 在 ,位 于 第 二 脑 


室 两 劳 , 终 板 后 方 。 分 为 视 前 内 侧 核 和 视 前 外 侧 核 ,与 体温 调节 有 关 。@@ 视 上 区 :内 有 两 个 以 ， 
视 上 核 在 视 交叉 之 上 ,发 出 视 上 垂体 束 至 神经 生体 ,与 水 代谢 有 关 ; 室 旁 核 在 第 三 脑室 两 觉 , 前 
核 , 腹 
内 侧 核 是 位 于 乳头 体 之 前 视 上 核 之 后 的 卵 圆 形 灰质 块 ,与 性 功能 有 关 ; 背 内 侧 核 居 于 腹 内 侧 核 


， 之 上 \ 第 三 脑室 两 旁 及 室 旁 核 腹 侧 , 与 脂肪 代谢 有 关 。@ 乳 头 体 区 :含有 下 丘脑 后 核 和 乳头 体 核 ， 


下 丘脑 后 核 位 于 第 三 脑室 两 旁 ,与 产 热 保温 有 关 。 

下 丘脑 是 调节 内 脏 活动 和 内 分 泌 活 动 的 皮质 下 中 枢 , 下 丘脑 的 某 些 细胞 既是 神经 元 又 是 内 
分 泌 细胞 。 下 丘脑 对 体温 .摄食 ,水 盐 平衡 和 内 分 泌 活动 进行 调节 ,同时 也 参与 情绪 活动 。 

【 病 损 表现 及 定位 诊断 】 

下 丘脑 损害 可 出 现 一 系列 十 分 复杂 的 症状 和 综合 征 。 

1. 视 上 核 , 室 旁 核 及 其 纤维 束 损害 可 产生 中 枢 性 尿 崩 症 。 此 症 是 由 于 抗 利尿 激素 分 泌 不 足 
起 的 ,表现 为 多 饮 烦 渴 、 多 尿 , 尿 比重 降低 (一 般 低 于 1.006)、 尿 渗透 压低 于 290mmol/L, 尿 中 不 含 糖 。 

2. 下 丘脑 的 散热 和 产 热 中 枢 损害 时 可 产生 体温 调节 障碍 。 散 热 中 枢 在 前 内 侧 区 ,尤其 是 视 
前 区 ,对 体温 的 升 高 敏感 。 当 体温 增高 时 ,散热 功能 被 发 动 , 表 现 为 皮肤 血管 扩张 和 大 重出 汗 ， 
通过 热 辐射 和 汗液 的 燕 发 散失 多 余 的 热量 ,以 维持 正常 的 体温 。 此 区 病变 破坏 了 散热 机 制 , 表 
现 为 中 枢 性 高 热 和 不 能 忍受 高 温 环境 。 下 丘脑 的 产 热 中 枢 在 后 外 侧 区 ,对 低温 敏感 ,受到 低 于 
体温 的 温度 刺激 时 ,可 发 动产 热机 制 ,表现 血管 收缩 、 汗 腺 分 小 减 少 竖 毛 .心率 增加 和 内 脏 活 动 
增强 等 ,通过 这 些 活动 来 减少 散热 和 产生 热量 ,以 维持 正常 的 体温 。 如 此 区 病变 破坏 了 产 热 机 
制 , 则 可 表现 体温 过 低 。 

3 下 丘脑 饮食 中 枢 和 摄食 中 枢 受 损 可 产生 摄食 异常 。 饱 食 中 枢 (下 丘脑 腹 内 侧 核 ) 损害 , 表 
现 为 食欲 亢进 ,食量 增 大 ,往往 导致 过 度 肥胖 , 称 下 丘脑 性 肥胖 ;摄食 中 枢 ( 灰 结 节 的 外 侧 区 ) 损 
害 , 表 现 为 食欲 缺乏 .厌食 ,消瘦 甚至 恶 病 质 。 

4. 下 丘脑 视 前 区 与 后 区 网 状 结构 损害 可 产生 睡眠 觉醒 障碍 。 下 丘脑 视 前 区 与 睡眠 有 关 , 此 
区 损害 可 出 现 失眠 。 下 丘脑 后 区 属 网 状 结构 的 一 部 分 ,参与 上 行 激活 系统 的 功能 ,与 觉醒 有 关 ， 
损害 时 可 产生 睡眠 过 度 .嗜睡 ,还 可 出 现 “发 作 性 睡 病 (narcolepsy) 。 

5. 下 丘脑 腹 内 侧 核 和 结 节 区 损害 可 产生 生殖 与 性 功能 障碍 。 腹 内 侧 核 为 性 行为 抑制 中 估 ， 
病 损 时 失去 抑制 ,可 出 现 性 早熟 ,智力 低下 等 。 下 丘脑 结 节 区 的 腹 内 侧 核 是 促 性 腺 中 要 ,损害 时 
促 性 腺 激素 释放 不 足 , 有 时 病 损 波及 相近 的 调节 脂肪 代谢 的 神经 结构 , 常 同时 出 现 向 心性 肥胖 ， 
性 器 官 发 育 退 缓 ,男性 岩 丸 较 小 ,女性 原 发 性 闭经 等 , 称 为 肥胖 性 生殖 无 能 症 。 

6. 下 丘脑 的 后 区 和 前 区 损害 可 出 现 自主 神经 功能 障碍 。 下 丘脑 的 后 区 和 前 区 分 别 为 交感 
神经 与 副交感 神经 的 高 级 中 枢 ,损害 时 可 出 现 血 压 不 稳 心率 改变 、 多 汗腺 体 分 小 障碍 及 骨 肠 
切 能 失调 等 ,还 可 出 现 严重 的 骨 肠 功能 障碍 ,有 时 可 导致 置 和 十 二 指 肠 泪 疡 和 出 血 。 

(三 ) 上 丘脑 

上 丘脑 (epithalamus) 位 于 丘脑 内 侧 , 第 三 脑室 项 部 周围 。 主 要 结构 有 :GD 松 果 体 :位 于 两 上 
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丘 之 间 ,长 约 lem, 呈 锥 体形 ,其 基底 附着 于 绝 
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ij 连 合 ;@@ 组 连 合 :位 于 两 上 丘 中 间 , 松 果 体 前 方 . 由 


懂行 的 纤维 束 组 成 ;@@ 后 连 合 :位 于 松 果 体 下 方 , 亦 由 横行 的 纤维 束 组 成 - 


上 丘脑 的 病变 常见 于 松 果 体 肿瘤 ,可 出 现 由 肿瘤 压 扎 中 脑 四 盖 体 而 引起 的 帕 里 诺 综 合 征 


(Parinaud syndrome), 表 现 为 :瞳孔 对 光 反 射 消失 (上 丘 受 损 );@ 了 眼球 牌 直 同 向 运动 障碍 ,特别 
是 向 上 的 凝视 廊 六 ( 上 丘 受 损 ); 加 神经 性 大 ( 下 丘 受 损 );@ 小 脑 性 共 济 失调 (结合 禹 受 损 )， 症 状 


多 为 双 侧 。 
(四 ) 底 丘 脑 


底 丘脑 (subthalamus) 外 邻 内 误 , 位 于 下 丘脑 前 内 侧 , 是 位 于 中 脑 被 盖 和 背 侧 丘脑 的 过 渡 区 


域 , 红 核 和 黑 质 的 上 端 也 伸 人 此 区 。 主 要 结构 是 丘脑 底 核 ,属于 锥 体外 系 的 一 部 分 ,接受 苍白 球 
和 和 额 叶 运 动 前 区 的 纤维 ,发 出 的 纤维 到 苍白 球 `. 黑 质 、 红 核 和 中 脑 被 盖 。 参 与 锥 体外 系 的 功能 - 
丘脑 底 核 损害 时 可 出 现 对 侧 以 上 肢 为 重 的 舞蹈 运动 ,表现 为 连续 的 不 能 控制 的 投掷 运动 ， 


黎 偏 身 投 措 运 动 (hemiballismus)。 


五 、 脑 FF 
脑 干 (brain stem) 上 与 间 脑 下 与 桨 身 相 连 ,包括 中 脑 . 脑 桥 和 延髓 。 内 部 结构 主要 有 神经 核 、 


上 下 行 传导 束 和 网 状 结构 。 
[ 解剖 结构 及 生理 功能 】 


1. 脑 干 神经 核 ”为 脑 干 内 的 灰质 核 团 (图 2-10、 图 2-11)。 中 脑 有 第 亚 .TV 对 脑 神 经 的 核 团 ; 


V 


2 


(X) 迷 走神 经 背 核 
( 邓 ) 舌 下 神经 核 


(XI) 副 神 经 核 


除 上 述 脑 神经 


三 又 神经 脑 桥 核 (V) 广 脑 桥 


Wy2 


ES p= 蜗 神 经 核 (WI) 
国王 多 全 


l 


孤 束 核 (VIL 区、X) 


三 叉 神 经 肖 束 核 (V) 
广 延迟 


夯 国 一 惧 尼 体 运动 核 。 国 国 一 般 和 特殊 内 胜 感觉 术 
| 一 般 内 胜 运动 校 。 [|] 一般 撕 体感 觉 术 
[| 特 球 内 脏 运动 核 。 国 国 特殊 赣 体 感 党 核 


图 2-10 ” 脑 干 内 脑 神经 核 团 ( 背 面 ) 


笔记 


第 二 章 ”神经 系统 的 解剖 、 生 理 及 病 损 的 定位 诊断 


动 眼神 经 副 核 
中 脑 导 水 管 
松 果 体 
国 
动 眼神 经 三 又 神经 中 脑 核 
动 眼神 经 核 
和 入 经 所 滑车 神经 
三 叉 神经 运动 根 玉昌 (人 上 锦 山 
三 叉 神经 感觉 根 一 《| 
三 又 神经 脑 桥 核 
三 叉 神经 运动 核 
面神经 膝 
展 神 经 核 
人 孤 束 核 
面神经 
上 、 下 沁 雀 核 迷走 神经 背 核 
舌 咽 神经 疑 核 
有 入 经 二 下 神经 核 
副 神 经 
本 三 又 神经 脊 束 核 
国 风 一 般 拨 体 运动 核 中 央 管 
一 般 内 脏 运 动 核 副 神 经 核 


[| ] 特殊 内 脏 运 动 核 
国 网 一般 和 特殊 内 脏 感 觉 核 
|] 一 般 躯 体感 觉 核 


图 2-11 脑 干 内 脑 神经 核 团 (侧面 ) 


2. 脑 干 传导 束 ”为 脑 干 内 的 白质 ,包括 深浅 感觉 传导 束 . 锥 体 束 、 锥 体外 通路 及 内 侧 纵 束 等 。 

3. 脑 干 网 状 结构 “” 脑 干 中 轴 内 旦 弥散 分 布 的 胞 体 和 纤维 交错 排列 的 “网 状 ” 区 域 , 称 网 状 
结构 (reticular formation), 其 中 细胞 集中 的 地 方 称 为 网 状 核 ,与 大 脑 皮质 、 间 脑 \ 脑 干 .小 脑 .边缘 
系统 及 少 艇 均 有 密切 而 广泛 的 联系 。 在 脑 干 网 状 结构 中 有 许多 神经 调节 中 概 , 如 心血 管 运动 中 
枢 \ 血 压 反 射 中 枢 , 呼 吸 中 枢 及 呕吐 中 枢 等 ,这 些 中 枢 在 维持 机 体 正常 生理 活动 中 起 着 重要 的 作 
用 。 网 状 结构 的 一 些 核 团 接受 各 种 信息 ,又 传 至 丘脑 ,再 经 丘脑 非特 异性 核 团 中 继 后 传 至 大 脑 
皮质 的 广泛 区 域 ,以 维持 人 的 意识 清醒 ,因此 被 称 为 上 行 网 状 激活 系统 。 如 网 状 结构 受 损 , 可 出 
现 意识 障碍 。 
【 病 损 表现 及 定位 诊断 】 
次 二 病变 大 都 出 现 交叉 性 瘫痪 , 即 病灶 侧 脑 神经 周围 性 瘫痪 和 对 侧 肢 体 中 枢 性 瘫痪 及 感觉 
障碍 。 病变 水 平 的 高 低 可 依 受 损 脑 神经 进行 定位 ,如 第 下 对 脑 神经 麻痹 则 病灶 在 中 脑 ; 第 V 、VI、 
WW 对 脑 神经 麻痹 则 病灶 在 脑 桥 ;第 人 、X .XI 、 订 对 脑 神经 麻痹 则 病灶 在 延髓 。 脑 干 病变 多 见 
于 血管 病 .肿瘤 和 多 发 性 硬化 等 。 

1. 延髓 (meduljla oblongata) 

(1) 延髓 上 上段 的 背 外 侧 区 病变 ;可 出 现 延 髓 背 外 侧 综合 征 (Wallenberg syndrome)。 主 要 表现 
为 :DD 眩 举 恶心 .呕吐 及 眼 震 (前 庭 神经 核 损害 );@ 病 灶 侧 软 且 .咽喉 肌 癖 痪 ,表现 为 春 咽 困难 、 
构 音 障碍 . 同 侧 软 肚 低 垂 及 咽 反 射 消失 ( 疑 核 及 舌 咽 .迷走 神经 损害 );@ 病 灶 侧 共 济 失调 ( 绳 状 
体 及 冰 角 小 脑 束 .部 分 小 脑 半球 损害 );@ Homer 综合 征 ( 交 感 神经 下 行 纤维 损害 )@) 交 叉 性 感 
觉 障 得 , 即 同 侧面 部 痛 . 温 觉 缺失 (三 又 神经 脊 束 核 损 害 ), 对 侧 偏 身 痢 . 温 觉 减退 或 责 失 ( 背 髓 后 
脑 侧 束 损害 )， 常 见于 小 脑 后 下 动脉 . 椎 基底 动脉 或 外 侧 延 蓝 动脉 缺 血 性 损害 (图 2-12). 
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图 2-12” 延 藤 综 合 征 损伤 部 位 及 表现 


(2) 延 稀 中 腹 侧 损害 :可 出 现 延 艇 内 侧 综合 征 (Dejerine syndrome)。 主 要 表现 为 :OD 病灶 侧 舌 
册 竣 痪 及 肌肉 萎缩 (天 下 神经 损害 );@ 对 侧 肢 体 中 枢 性 冶 痰 ( 锥 体 束 损害 );@ 对 侧 上 下 上肢 触 党 、 
位 置 觉 .振动 觉 减退 或 形 失 (内侧 丘 系 损害 )。 可 见于 椎 动脉 及 其 分 支 或 基底 动脉 后 部 血管 阻塞 
(图 2-12)。 

2. 脑 桥 (pons) 

(1) 脑 桥 腹 外 侧 部 损害 :可 出 现 脑 桥 腹 外 侧 综合 征 (Millard-Gubler syndrome ), 主要 累及 展 神 
经 .而 神经 , 锥 体 束 、 瑚 移 丘 脑 束 和 内 侧 丘 系 。 主 要 表现 为 :病灶 全 眼球 不 能 外 展 ( 展 神经 麻 疗 ) 
及 周 于 性 面神经 胖 癖 (面神经 核 损害 );@ 对 侧 中 枢 性 偏 肉 ( 锥 体 束 损害 );@@ 对 侧 偏 身 感 觉 障 碍 (内 
侧 丘 系 和 次 骨 丘 脑 束 损害 )。 多 见于 小 脑 下 前 动脉 蛆 塞 (图 2-13)。 

(2) 脑 桥 腹 内 侧 部 损害 : 可 出 现 脑 桥 腹 内 侧 综 合 征 ,又 称 福 维尔 综合 征 (Foville syndrome )。 
主要 累及 展 神经 、 面 神经 , 脑 桥 侧 视 中 枢 、 内 侧 纵 束 、 锥 体 束 ,主要 表现 为 :病灶 侧 眼 球 不 能 外 
展 ( 展 神经 麻 兽 ) 及 周 图 性 面神经 麻辣 (面神经 核 损 害 );@ 两 眼 向 病灶 对 侧 凝 视 ( 脑 桥 侧 视 中 枢 
及 内 侧 纵 束 损害 );@@ 对 侧 中 枢 性 偏瘫 ( 锥 体 束 损害 )、 多 见于 脑 桥 旁 正中 动脉 阻塞 。 

(3) 脑 桥 背 外 侧 部 损害 :可 出 现 脑 桥 被 次 下 部 综合 征 (Raymond-Cestan syndrome), 累及 前 庭 
神经 核 . 展 神经 核 ,面神经 核 .内侧 纵 东 .小脑 中 脚 、 小 脑 下 脚 、 桨 髓 丘脑 币 束 和 和 内侧 丘 系 ,见于 小 
脑 上 动脉 或 小 脑 下 前 动脉 阻塞 ,又 称 小 脑 上 动脉 综合 征 ， 表 现 为 :四 有 眩 晤 .恶心 .呕吐 ,眼球 震 冯 
(前 庭 神经 核 损害 );@@ 患 侧 眼 球 不 能 外 展 ( 展 神经 损害 );@) 患 侧面 员 麻 交 (面神经 核 损害 ): 中 双眼 
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Millard-Gubler 综 合 征 表现 


痉挛 性 瘫 疾 合 并 
深浅 感觉 障碍 


图 2-13 ” 脑 桥 综合 征 损伤 部 位 及 表现 


患 侧 注视 不 能 ( 脑 桥 侧 视 中 枢 及 内 侧 纵 东 损害); 加 交叉 性 感觉 障碍 , 即 同 侧面 部 痛 . 温 觉 缺失 (三 
又 神经 月 束 损害 ), 对 侧 偏 身 痛 、 温 觉 减 退 或 丧失 ( 兰 艇 丘脑 侧 束 损害 );@ 对 侧 偏 身 触 党 .位 置 觉 、 
振动 觉 减退 或 均 失 (内 侧 丘 系 损害 )O 患 侧 Horner 征 (交感 神经 下 行 纤维 损害 );@@ 患 侧 偏 身 共 
济 失调 (小 脑 中 脚 小脑 下 脚 和 次 散 小 脑 前 束 损害 ) (图 2-13)。 

(4) 双 侧 脑 桥 基底 部 病变 :可 出 现 闭 锁 综合 征 (locked-in syndrome), 又 称 去 传 出 状态 ,主要 见 
于 基底 动脉 脑 桥 分 支 双 侧 闭塞 。 患 者 大 脑 半 球 和 脑 干 被 盖 部 网 状 激活 系统 无 损害 ,意识 清醒 ， 
语言 理解 无 障碍 ,出 现 双 侧 中 枢 性 瘫 痰 ( 双 侧 皮质 消 骨 东 和 支配 三 又 神 经 以 下 的 皮质 脑 干 东 受 
损 ), 只 能 以 眼球 上 下 运动 示意 ( 动 眼神 经 与 滑车 神经 功能 保留 ), 眼 球 水 平 运动 障碍 ,不 能 讲话 ， 
双 侧 面 次 ,天 , 咽 , 构 音 及 吞咽 运动 均 障 碍 ,不 能 转 颈 符 肩 , 四 肢 全 次 ,可 有 双 侧 病理 反射 , 常 被 误 
认为 形 迷 。 脑 电 图 正常 或 有 轻 度 慢 波 有 助 于 和 真性 意识 障碍 区 别 。 

3. 中 脑 (mesencephalon) 

4) 一 侧 中 脑 大脑 脚 脚底 损害 :可 出 现 大 脑 脚 综合 征 (Weber syndrome), 损 伤 动 眼神 经 和 锥 
体 束 ,又 称 动 眼神 经 交叉 次 ,多 见于 小 脑 幕 裂孔 疝 。 表 现 为 :四 患 侧 除 外 直 肌 和 上 和 斜 肌 外 的 所 有 
眼 肌 麻痹 ,瞳孔 散 大 ( 动 眼神 经 麻 辛 ); 包 对 侧 中 枢 性 面 瑞 竣 和 上 下 上肢 竣 痪 ( 锥 体 东 损害 )( 医 | 2-14)。 
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图 2-14 中 脑 综合 征 损 伤 部 位 及 表现 


(2) 中 脑 被 盖 腹 内 侧 部 损害 :可 出 现 红 核 综合 征 (Benedikt syndrome), 侵犯 动 眼神 经 、 红 核 、 
黑 质 和 内 侧 乒 系 ,而 锥 体 束 未 受 影响 。 表 现 为 :中 患 侧 除外 直 肌 和 上 和 斜 肌 外 的 所 有 了 眼 肌 有 麻 疗 , 瞳 
孔 散 天 ( 动 眼神 经 膝 癖 )@ 对 侧 股 体 震 疗 , 强 直 ( 黑 质 损害 ) 或 舞蹈 .手足 徐 动 及 共 济 失调 ( 红 核 
损害 );@ 对 侧 上 肢体 深 感觉 和 精细 触觉 障碍 (内 侧 丘 系 损害 ) (图 2-14)。 


和信 .小 有 脑 

【 解剖 结构 及 生理 功能 】 

小 脑 (cerebellum) 位 于 颅 后 窝 ,小 脑 幕 下 方 , 脑 桥 及 延 艇 的 背 侧 。 上 方 借 小 脑 幕 与 枕 叶 隔 开 ， 
下 方 为 小 脑 延 血 池 , 腹 侧 为 脑 桥 和 延 复 ,其 问 为 第 四 脑室 。 小 脑 以 小 脑 下 脚 ( 绳 状 体 ) 中 脚 ( 脑 
桥 臂 )、 上 脚 ( 结 合 臂 ) 分 别 与 延 角 \ 脑 桥 及 中 脑 相 连 。 

(一 ) 小 脑 的 结构 

小 脑 的 中 央 为 小 脑 晤 部 ,两 侧 为 小 脑 半球 。 根 据 小 脑 表面 的 沟 和 裂 ,小 脑 分 为 三 个 主 叶 , 即 
绒 球 小 结 叶 .前 叶 和 后 叶 ( 图 2-15)。 小 脑 表面 覆 以 灰质 (小 脑 皮质 ), 由 分 子 层 、 普 肯 耶 (Purkinje) 
细胞 层 和 颗粒 层 三 层 组 成 。 皮 质 下 为 白质 (小 脑 通 质 )。 在 两 侧 小 脑 半 球 白 质 内 各 有 四 个 小 脑 核 ， 
由 内 向 外 依次 为 顶 核 .球状 核 、 栓 状 核 和 齿 状 核 (网 2-15)。 顶 核 在 发 生 学 上 最 为 古老 , 齿 状 核 是 
四 个 核 团 中 最 大 的 一 个 。 
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中 央 小 叶 前 叶 


R 


小 脑 上 脚 水 平 切面 观 
图 2-15 小 脑 的 外 观 和 结构 


(二 ) 小 脑 的 纤维 及 联系 
小 脑 系统 的 纤维 联系 分 传人 和 传 出 两 组 。 
1. 传 入 纤维 ”小脑 的 传人 纤维 来 自 大 脑 皮 质 . 脑 十 (前庭 核 .网 状 结构 及 下 橄榄 核 等 ) 和 将 
禾 , 组 成 了 消 藤 小 脑 束 .前庭 小 脑 束 、 脑 桥 小 脑 束 和 橄榄 小 脑 束 等 。 所 有 传 和 小脑 的 冲动 均 通 过 
小 脑 的 3 个 脚 而 进入 小 脑 ,终止 于 小 脑 皮质 和 深部 核 团 : 冰 能 小 脑 束 : 肌 腿 、 关 节 的 深 感觉 由 
冰 骨 小 脑 前 后 束 分 别 经 小 脑 上 脚 和 小 脑 下 脚 传 至 小 脑 曙 部 ;名 前庭 小 脑 束 :将 前 庭 细 胞 核发 出 
的 冲动 经 小 脑 下 脚 传人 同 侧 绒 球 小 结 叶 及 项 核 ;@ 脑 桥 小 脑 束 :大 脑 皮质 额 中 回 .类 中 下 回 或 枕 
叶 的 冲动 传 至 同 侧 脑 桥 核 ,再 组 成 脑 桥 小 脑 束 交叉 到 对 侧 , 经 小 脑 中 脚 至 对 侧 小 脑 皮质 ;@ 橄 槛 
小 脑 束 :将 对 侧 下 橄榄 核 的 冲动 经 小 脑 中 脚 传 至 小 脑 皮 质 。 
2. 传 出 纤维 ”小脑 的 传 出 纤维 发 自 小 脑 深 部 核 团 (主要 是 齿 状 核 . 顶 核 ), 经 过 小 脑 上 脚 ( 结 
合 臂 ) 离开 小 脑 ,再 经 过 中 间 神 经 元 (前 庭 外 侧 核 . 红 核 . 脑 干 的 网 状 核 和 丘脑 核 团 ) 而 到 达 脑 干 
的 脑 神经 核 及 湖人 艇 前 角 细 胞 。 主 要 有 :DD 具 状 核 红 核 硝 锯 上 束 : 自 齿 状 核发 出 的 纤维 交 义 后 至 对 
笔记 侧 红 核 ,再 组 成 红 核 消散 束 后 交 义 至 同 侧 消 角 前 角 , 参 与 运动 的 调节 ;@@ 齿 状 核 红 核 丘脑 束 : 自 
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齿 状 核发 出 的 纤维 交叉 后 至 对 侧 红 核 ,再 至 丘脑 ,上 传 至 大 脑 皮质 运动 区 及 运动 前 区 ,参与 锥 体 
束 及 锥 体外 系 的 调节 ;@ 顶 核 兰 艇 束 : 小 脑 顶 核 发 出 的 纤维 经 小 脑 下 脚 至 延 通 网 状 结构 和 前 庭 
核 ,一 方面 经 网 状 疹 散 束 和 前 庭 将 祥 束 至 将 信 前 角 细 胞 ,参与 运动 的 调节 , 另 一 方面 经 前 庭 核 与 
内 侧 纵 束 和 了 眼 肌 神 经 核 联系 ,参与 眼球 运动 的 调节 。 

(三 ) 小 脑 的 功能 

小 脑 主要 维持 躯体 平衡 ,控制 姿势 和 步 态 , 调 节 肌 张力 和 协调 随意 运动 的 准确 性 。 小 脑 
的 传 出 纤维 在 传导 过 程 中 有 两 次 交叉 ,对 躯体 活动 发 挥 同 侧 协调 作用 ,并 有 躯体 各 部 位 的 代 
表 区 ,如 小 脑 半球 为 四 肢 的 代表 区 ,其 上 半 部 分 代表 上 肢 , 下 半 部 分 代表 下 肢 , 晤 部 则 是 躯干 
代表 区 。 

【 病 损 表 现 及 定位 诊断 】 

小 脑病 变 最 主要 的 症状 为 共 济 失调 , 详 见 第 三 草 。 

此 外 ,小 脑 占 位 性 病变 压迫 脑 干 可 发 生 阵 发 性 强直 性 惊厥 ,或 出 现 去 大 脑 强直 状态 ,表现 为 
四 肢 强 直 , 角 妃 反 张 ,神志 不 清 , 称 小 脑 发 作 。 

小 脑 是 部 和 半球 损害 时 可 产生 不 同 症状 :@ 中 小 脑 归 部 损害 :出 现 躯干 共 济 失调 , 即 轴 性 平衡 
障碍 。 表 现 为 躯干 不 能 保持 直立 姿势 ,站立 不 稳 .向 前 或 向 后 倾倒 及 闭 目 难 立 征 (Romberg sign) 
阳性 。 行 走时 两 脚 分 开 . 步 态 蹦 勋 ,左右 摇晃 , 呈 醉 酒 步 态 。 睁 眼 并 不 能 改善 此 种 共 济 失调 ,这 
与 深 感觉 隘 碍 性 共 济 失调 不 同 。 但 肢体 共 济 失调 及 眼 震 很 轻 或 不 明显 , 肌 张 力 常 正常 ,言语 障 
碍 常 不 明显 。 多 见于 儿童 小 脑 晤 部 的 茵 母 细胞 瘙 等 ;@ 小 脑 半 球 损害 :一 侧 小 脑 半 球 病变 时 表 
现 为 同 侧 肢体 共 济 失调 ,上 肢 比 下 肢 重 , 远 端 比 近 端 重 ,精细 动作 比 粗略 动作 重 , 指 鼻 试 验 . 跟 膝 

试验 . 轮 奉 试验 笨拙 , 常 有 水 平 性 也 可 为 旋转 性 眼球 震 额 ,眼球 向 病灶 侧 注视 时 震颤 更 加 粗 
大 ,往往 出 现 小 脑 性 语言 。 多 见于 小 脑 脓 肿 .肿瘤 、 脑 血管 病 .遗传 变性 疾病 等 。 

小 脑 慢性 弥漫 性 变性 时 , 昭 部 和 小 脑 半球 虽 同 样 受 损 , 但 临床 上 多 只 表现 躯干 性 和 言语 的 
共 济 失调 ,四 肢 共 济 失调 不 明显 ,此 由 于 新 小 脑 的 代 偿 作用 所 致 。 急 性 病变 则 缺少 这 种 代 偿 作 
用 , 故 可 出 现 明显 的 四 肢 共 济 失调 。 
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七 . 痛 伪 


【 解剖 结构 及 生理 功能 】 

肴 香 (spinal cord) 呈 微 扁 圆柱 体 , 位 于 椎 管内 ,为 脑 干 向 下 延伸 部 分 。 次 髓 由 含有 神经 细胞 
的 灰质 和 含 上 .下行 传 导 束 的 白质 组 成 。 次 丹 发 出 31 对 将 神经 分 布 到 四 肢 和 躯干 ;同时 也 是 神 
经 系统 的 初级 反射 中 枢 。 正 常 的 消散 活动 是 在 大 脑 的 控制 下 完成 的 。 

(一 ) 脊髓 外 部 结构 

疹 艇 是 中 枢 神经 系统 组 成 部 分 之 一 ,是 脑 干 同 下 延伸 的 部 分 ,全 长 42~45cm, 上 端 于 枕骨 大 
孔 处 与 延 血 相 接 ,下 端 至 第 一 腰椎 下 缘 ,占据 椎 管 的 上 2/3。 将 能 自 上 而 下 发 出 31 对 次 神经 ,与 
此 相对 应 , 疹 艇 也 分 为 31 个 节 段 , 即 8 个 颈 节 (C1~C8),12 个 胸 节 (TI~T12),5 个 腰 节 (LI-L5),5 
个 狼 节 (S1~S5) 和 1 个 尾 节 (Co)。 每 个 节 段 有 两 对 神经 根 一 一 前 根 和 后 根 。 在 发 育 过 程 中 , 冰 
髓 的 生长 较 痊 杜 生长 慢 , 因 此 到 成 人 时 , 痊 骨 比 咨 柱 短 ,其 下 端 位 置 比 相应 疹 椎 高 (图 2-16)。 颖 
峰 节 有 段 较 颈 椎 高 1 个 椎 骨 ; 上 中 段 胸 通 较 相 应 的 胸椎 高 2 个 椎 骨 ,下 胸 散 则 高 出 3 个 杖 骨 ; 腰 艇 
第 10~12 胸椎 ; 财 通 位 于 第 12 胸椎 和 第 1 腰椎 水 平 。 由 于 浓 骨 和 咨 柱 长 度 不 等 ,神经 根 由 
相应 椎 间 孔 穿 出 椎 管 时 , 愈 下 位 疹 髓 节 段 的 神经 根 愈 向 下 倾斜, 腰 段 的 神经 根 几乎 牌 直下 降 , 形 
成 马尾 ,由 L2 至 尾 节 10 对 神经 根 组 成 。 
兰 骼 时 前 后 稍 扁 的 圆柱 形 。 全 长 粗细 不 等 ,有 两 个 膨大 部 , 颈 膨大 部 始 自 C5~T2, 发 出 支配 
上 肢 的 神经 根 。 采 膨大 始 自 L1~S2 ,发 出 支配 下 肢 的 神经 根 。 疹 散 自 腰 膨 大 向 下 逐渐 细 削 ,形成 
脊 骼 圆锥 ,圆锥 尖端 发 出 终 丝 ,终止 于 第 1 尾 椎 的 骨膜 - 


党 
[et 
1 


笔记 


第 二 章 ”神经 系统 的 解剖 、 生 理 及 病 损 的 定位 诊断 


次 久 表 面 有 6 条 纵 行 的 沟 裂 ,前 正中 裂 深 达 关 髓 前 机 cl 
后 径 的 113 ,后 正中 沟 伸 入 着 艇 ,将 后 索 分 为 对 称 的 左右 人 -pg, 
两 部 分 ,前 外 侧 沟 与 后 外 侧 沟 左右 各 一 , 疹 神 经 前 根 由 C3 NS 
前 外 侧 沟 离开 疹 溪 ,后 根 由 后 外 侧 沟 进入 少 骨 。 棋 神 经 4 64 EN 

与 脑膜 相对 应 的 消 卵 膜 ,也 有 三 层 膜 ,最 外 层 为 硬 Ce -RS cs 
次 膜 ,是 硬 脑膜 在 椎 管内 的 延续 ,在 贱 髓 节 段 水 平 , 硬 峭 (a Eh 
膜 形成 育 端 ; 硬 贿 膜 下 面 是 一 层 薄 而 透明 的 蛛网 膜 ;最 Tl SS 
内 层 为 富有 血管 的 薄膜 , 称 为 软 兰 膜 , 紧 包 于 关 艇 的 表 可 EE 
面 。 硬 疹 膜 外 面 与 少 椎 骨膜 之 间 的 间 辽 为 硬 膜 外 腔 , 其 T4 NN 
中 鹏 脉 从 与 脂肪 组 织 ; 硬 痊 膜 与 蛛网 膜 之 间 为 硬 膜 下 人 N 
腔 , 其 间 无 特殊 结构 ;蛛网 膜 与 软 霄 膜 之 间 为 蛛网 膜 下 ” 胸 神经 4 77 一 已 N 
腔 ,与 脑 的 蛛网 膜 下 腔 相通 ,其 间 充满 脑 少 液 。 将 神经 T8 三 世代 


穿 过 蛛网 膜 附着 于 硬 峭 膜 内 面 为 齿 状 官 带 , 冰 神 经 和 齿 
状 官 带 对 少 丹 翅 固 定 作用 。 
(二 ) 硝 信 内 部 结构 T12 
浓 骨 由 白质 和 灰质 组 成 。 灰 质 旦 灰 红色 ,主要 由 神 11 
经 细胞 核 团 和 部 分 胶 质 细胞 组 成 , 横 切 面 上 呈 蝴 蝶 形 或 
“H” 形 居于 将 能 中 央 , 其 中 心 有 中 央 管 ;白质 主要 由 上 下 
行 传导 束 及 大 量 的 胶 质 细胞 组 成 , 包 绕 在 灰质 的 外 周 。 ”上 腰 神经 4 3 
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忆 这 起 
一 ©O 
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bh 


1. 冰 丹 的 灰质 “可 分 为 前 部 的 前 角 、 后 部 的 后 角 及 I4 

C8-12 和 S2~4 的 侧 角 。 此 外 还 包括 中 央 管 前 后 的 灰质 

前 连 合 和 灰质 后 连 合 ,它们 合 称 中 央 灰质 (图 2-17)。 灰 i < 
人 = 、 _ 「 S1 

质 内 含有 各 种 不 同 大 小 .形态 和 功能 的 神经 细胞 ,是 消 。 三 神经 | 绽 Uy 

链接 受 和 发 出 冲动 的 关键 结构 。 前 角 主 要 参与 躯干 和 让 


四 肢 的 运动 支配 ;后 角 参 与 感觉 信息 的 中 转 ;C8-L2 侧 角 。 尾 神 经 { co 

是 月 链 交 感 神经 中 枢 ,支配 血管 ,内 脏 及 腺 体 的 活动 (其 图 2.16， 状 骨节 段 与 椎 骨 序 数 的 关系 
中 ,C8-TI 侧 角 发 出 的 交感 纤维 支配 同 侧 的 瞳孔 扩大 肌 、 

给 板 肌 眼眶 肌 、 面 部 血管 和 汗腺 ),S2-4 侧 角 为 脊 苗 副交感 神经 中 枢 , 支 配 膀胱 .直肠 和 人 性腺 。 
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后 角 

疹 秘 小 脑 后 束 
皮质 脊髓 侧 束 
网 状 结构 
红 核 疹 尽 束 
冰 备 丘脑 侧 束 
兰 信 小 脑 前 束 
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SN 
SS 


准备 丘脑 前 束 
前 庭 消 甸 束 


图 2-17 霄 髓 横断 面 感觉 运动 传导 束 的 排列 
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内 侧 纵 束 “皮质 脊 秘 前 束 
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2. 丕 器 的 白质 “分 为 前 索 . 侧 素 和 后 索 三 部 ,前 索 位 于 前 角 及 前 根 的 内 侧 , 侧 索 位 于 前 后 角 
之 问 , 后 索 位 于 后 正中 沟 与 后 角 、 后 根 之 间 。 此 外 灰质 前 连 合 前 方 有 白质 前 连 合 ,灰质 后 角 基 底 
拓 的 各 :4 质 相间 的 部 分 为 网 状 结构 。 白质 主要 由 上 行 (感觉 ) 下 行 (运动 ) 传导 束 及 大 量 的 胶 质 
细胞 组 成 (图 2-17), 上 行 纤维 束 将 不 同 的 感觉 信息 上 传 到 脑 , 下 行 纤维 束 从 脑 的 不 同 部 位 将 神 
经 冲动 下 传 到 次 稿 。 

(1) 上 行 纤 维 束 :又 称 感觉 传导 束 ,将 驱 干 和 四 肢 的 痛 温 觉 \ 精 细 和 触觉 和 深 感 觉 传 至 大 脑 皮 
质感 觉 中 枢 进 行 加 工 和 整合 。 主 要 有 :中 薄 束 和 模 东 :走行 在 后 索 , 传 导 肌 肉 、 肌 腿 、 关 节 的 深 感 
觉 (位 置 觉 .运动 觉 和 振动 觉 ) 和 皮肤 的 精细 触觉 至 延 客 的 薄 束 核 和 模 束 核 ,进而 传 至 大 脑 皮质 ; 
@@ 将 艇 小 脑 束 :分 前 后 束 ,分 别 位 于 外 侧 索 周边 的 前 后 部 ,将 下 上 肢 和 秽 干 下 部 的 深 感觉 信息 经 小 
脑 上 .下脚 传 至 小 脑 皮 质 ,与 运动 和 姿势 的 调节 有 关 ;@@ 和 疹 艇 丘脑 束 : 可 分 为 痊 获 丘脑 侧 束 和 将 
艇 丘脑 前 束 , 分 别 走 行 于 外 侧 索 的 前 半 部 和 前 索 , 两 束 将 后 根 的 传人 信息 向 上 传 至 丘脑 腹 后 外 
侧 核 ( 侧 东 传导 痛 温 觉 ,前 束 传 导 触 压 觉 ), 进 而 传 至 中 央 后 回 和 旁 中 央 小 叶 后 部 进行 整合 ,是 感 
觉 传导 通路 的 重要 部 分 。 

(2) 下 行 纤维 束 : 又 称 运动 传导 束 ,将 大 脑 皮 质 运动 区 、 红 核 .前 庭 核 . 脑 干 网 状 结构 及 上 丘 
的 冲动 传 至 疹 髓 前 角 或 侧 角 ,继而 支配 抠 干 肌 和 四 肢 肌 ,参与 锥 体 束 和 锥 体外 系 的 形成 ,与 肌肉 
的 随意 运动 .姿势 和 平衡 有 关 。 主 要 有 :中 皮质 将 信 束 :分 皮质 痊 信 侧 束 和 皮质 硝 链 前 束 ,分 别 
走行 于 着 艇 侧 索 和 前 索 , 将 大 脑 皮质 运动 区 的 冲动 传 至 疹 骨 前 角 的 运动 神经 元 ,支配 秽 干 和 上 肢 
体 的 运动 ;@@ 红 核 痊 摔 东 :下 行 于 次 护 的 侧 索 ,将 红 核 发 出 的 冲动 传 至 丕 能 前 角 , 文 配 届 肌 的 运 
动 神经 元 ,协调 肢体 运动 ;@ 前 庭 疹 祷 束 :走行 于 前 索 ,将 前 庭 外 侧 核 发 出 的 冲动 传 至 深信 中 间 
带 及 前 角 底 部 ,主要 兴奋 鸳 干 和 肢体 的 仲 肌 , 以 调节 身体 平衡 ;@ 网 状 疹 摔 束 : 走 行 于 前 索 及 外 
侧 索 ,连接 脑 桥 和 延 藤 的 网 状 结 构 与 奉 骨 中间 带 神经 元 ， A Sy 
控制 ;加 项 证 疹 髓 束 :在 对 侧 前 索 下 行 ,将 中 脑 上 丘 的 冲动 传 至 上 有 颈 骨 中 间 带 及 前 角 基 底部 , 兴 

奋 对 侧 颈 肌 及 抑制 同 侧 颈 肌 活动 ,是 头颈 反 pr 
然 的 光 声 刺激 可 引起 转 颈 ) 的 结构 基础 ;@ 内 侧 纵 束 :位 于 前 索 ， 将 中 脑 及 前 庭 神经 核 的 冲动 传 
至 疹 髓 上 绒 段 中 间 带 ,继而 支配 前 角 运 动 神经 元 ,协同 眼球 的 运动 和 头 贷 部 的 运动 ,是 眼 宕 和 头 
眼 反射 ( 头 部 向 左右 、 上 下 转动 时 眼球 向 头 部 运动 的 相反 方向 移动 ) 的 结构 基础 。 

(三 ) 辱 信 反射 

许多 肌肉 . 腺 体 和 内 脏 反射 的 初级 中 枢 均 在 消 链 ,次 髓 对 骨 We 腺 体 和 内 脏 传人 的 刺激 进 
行 分 析 ,通过 联络 神经 元 完成 节 段 问 与 高 级 中 枢 的 联系 ,支配 骨骼 肌 、 腺 体 的 反射 性 活动 。 主 要 
的 兰 通 反射 有 两 种 : 

1， 率 张 反 射 ” 骨 髓 肌 被 雁 引 时 ,引起 肌肉 收缩 和 肌 张 力 增高 。 当 突然 这 伸 骨 能 肌 时 ,引起 

这 伸 的 骨髓 肌 快 速 收 缩 , 如 膝 反 射 或 各 种 腿 反 射 。 骨 艇 肌 持续 被 牵 仲 ,出 现 肌 张力 增高 ,以 维 
St 这 两 种 反射 弧 径 路 大 臻 相同。 这 种 反射 不 仅 有 赖 于 完整 的 疹 角 反 
射 弧 , 还 沉 受 皮质 状 髓 束 的 抑制 。 如 果皮 质 誉 髓 束 的 抑制 作用 被 蛆 断 , 就 会 出 现 肌 张 力 增高 、 妥 
反射 亢进 和 病理 反射 ,这 是 锥 体 束 损害 的 主要 征象 。 

2. 屈曲 反射 、 当 上 肢体 受到 伤害 性 刺激 时 , 届 肌 快速 收缩 ,以 逃避 这 种 刺激 ,为 一 种 防御 反 
射 。 当 屈 肌 活动 时 ， 过 张 反射 便 被 抑制 ， 伸 肌 的 肌 张 力 降低 。 

(四 ) 硝 癸 的 功能 

兰 船 的 功能 主要 表现 在 两 方面 :其 一 为 上 ` 下 行 传导 通路 的 中 继 站 ,其 二 为 反射 中 槐 。 将 散 
中 大 量 的 神经 细胞 是 各 种 感觉 及 运动 的 中 转 站 ,上 ,下行 传导 束 在 各 种 感觉 及 运动 冲动 的 传导 
中 起 重要 作用 。 此 外 , 痊 髓 的 独特 功能 即 疹 髓 反射 ,分 为 驱 体 反射 和 内 脏 反 对 , 前 者 指骨 锯 肌 的 
反射 活动 , 如 牵 张 反射 .屈曲 反射 和 浅 反射 等 ,后 者 指 一 些 颈 体内 脏 反 射 .内脏 内 脏 反 射 和 内 脏 
氏 体 反射 ,如 竖 毛 反射 .膀胱 排尿 反射 和 直肠 排便 反射 等 
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【 病 损 表现 及 定位 诊断 】 

消 骨 损害 的 临床 表现 主要 为 运动 障碍 、 感 觉 障碍 .反射 异常 及 自主 神经 功能 障碍 ,前 两 者 对 
将 髓 病变 水 平 的 定位 很 有 帮助 。 

(一 ) 不 完全 性 硼 信 损 害 

1. 前 角 损害 ” 呈 节 段 性 下 运动 神经 元 性 瘫痪 ,表现 为 病变 前 角 支 配 的 肌肉 萎缩 , 妥 反 射 消 


失 , 无 感觉 障碍 和 病理 反射 , 常 伴 有 肌 束 震 额 , 肌 电 图 上 出 现 巨 大 综合 电位 。 常 见于 进行 性 疹 肌 
萎缩 , 少 艇 前 角 灰质 炎 等 。 


2. 后 角 损害 ”病灶 侧 相 应 皮 节 出 现 同 侧 痛 温 觉 缺失 、 触 觉 保留 的 分 离 性 感觉 障 但 ,常见 于 

3. 中 央 管 附近 的 损害 ”由 于 来 自 后 角 的 痛 温 觉 纤 维 在 白质 前 连 合 处 交叉 ,该 处 病变 产生 双 
侧 对 称 的 分 离 性 感觉 障碍 , 痛 温 觉 减弱 或 消失 ,触觉 保留 ,常见 于 痊 出 空洞 症 , 痊 航 中 央 管 积 水 
或 出 血 等 疾病 。 

4. 侧 角 损害 ”C8~L2 侧 角 是 将 骨 交 感 神经 中 枢 , 受 损 出 现 血 管 舒 缩 功能 障碍 .小 汗 障碍 和 
营养 障碍 等 ,C8~T1l 病变 时 产生 Homer 征 ( 眼 裂 缩小 .眼球 轻微 内 陷 .瞳孔 缩小 或 伴 同 侧面 部 少 
汗 或 无 汗 )。S2~4 侧 角 为 副交感 中 枢 , 损 害 时 产生 膀胱 直肠 功能 障碍 和 性 功能 障碍 。 

5. 前 索 损 害 ” 将 骨 丘 脑 前 束 受 损 造 成 对 侧 病 变 水 平 以 下 粗 触 觉 障碍 ,刺激 性 病变 出 现 病 灶 
对 侧 水 平 以 下 难以 形容 的 弥散 性 疼痛 , 常 伴 感觉 过 敏 。 

6. 后 索 损害 ” 薄 束 、 槐 束 损害 时 出 现 振动 党. 位 置 觉 障 碍 ,感觉 性 共 济 失调 ,由 于 精细 触觉 
障碍 而 不 能 辨别 在 皮肤 书写 的 字 和 几何 图 形 。 后 索 刺 激 性 病变 在 相应 的 支配 区 可 出 现 电击 样 
剧 痛 。 

7. 侧 索 损害 ” 疹 骨 侧 索 损害 导致 对 侧 肢 体 病变 水 平 以 下 上 运动 神经 元 性 竣 痰 和 痛 温 觉 

8. 疹 髓 束 性 损害 ”以 选择 性 侵犯 疹 角 内 个 别传 导 束 为 特点 , 薄 束 、 模 束 损害 可 见 深 感觉 障 
但 , 锥 体 束 损害 可 见 中 枢 性 瘫 疾 , 冰 髓 小 脑 束 损害 可 见 小 脑 性 共 济 失调 。 

9. 冰 骸 半 侧 损害 引 起 疹 能 半 切 综合 征 (Brown-Sequard syndrome), 主要 特点 是 病变 节 段 
以 下 同 侧 上 运动 神经 元 性 瘫痪 \ 深 感觉 障碍 .精细 触觉 障碍 及 血管 每 缩 功 能 障碍 ,对 侧 痛 温 觉 障 
碍 。 由 于 后 角 细 胞 发 出 的 纤维 先 在 同 侧 上 升 2-3 个 节 段 后 再 经 白质 前 连 合 交 义 至 对 侧 组 成 疹 
髓 丘脑 束 , 故 对 侧 传 导 束 性 感觉 障碍 平面 较 湖 艇 损害 节 段 水 平 低 。 

(二 ) 背 信 横 贯 性 损害 

疹 般 横贯 性 损害 多 见于 急性 贿 髓 炎 及 背 艇 压迫 症 。 主 要 症状 为 受 损 平 面 以 下 各 种 感觉 缺 
失 , 上 运动 神经 元 性 瘫 疾 及 括约肌 障碍 等 。 急 性 期 往往 出 现 疹 血 休克 症状 ,包括 损害 平面 以 下 
弛 缓 性 瘫痪 , 肌 张 力 减低 , 腿 反 射 减弱 ,病理 反射 阴性 及 尿 江 留 。 一 般 持续 2~4 周 后 ,反射 活动 
逐渐 恢复 ,转变 为 中 枢 性 竣 痰 ,出 现 肌 张力 增高 .反射 亢进 ,病理 征 阳性 和 反射 性 排尿 等 。 慢 性 
压迫 症状 常 因 损害 结构 不 同 而 症状 各 异 。 其 主要 节 段 横贯 性 损害 的 临床 表现 如 下 : 

1. 高 颈 骨 (C1~4) 损害 平面 以 下 各 种 感觉 缺失 ,四肢 呈 上 运动 神经 元 性 将 痪 ,括约肌 障碍 ， 
四 上肢 和 艇 二 多 无 汗 。 常 伴 有 枕 部 疼痛 及 头 部 活动 受 限 。C3~5 节 段 受 损 将 出 现 脑 肌 次 痪 , 腹 式 
呼吸 减 缠 或 消失 。 此 外 ,如 三 叉 神经 贿 东 核 受 损 , 则 出 现 同 侧面 部 外 侧 痛 `. 温 觉 开 失 。 如 副 神 经 
核 受 界 则 可 见 同 侧 胸 锁 乳 突 肌 及 斜 方 肌 无 力 和 萎缩 。 如 病变 由 枕骨 大 孔 波 及 颅 后 窝 ,可 引起 延 
链 及 小 脑 症状 ,如 存 咽 困难 饮水 哈 咳 , 共 济 失调 和 眼球 震 颜 等 。 

2. 颈 膨大 (C5~T2) 两 上 有 上肢 旦 下 运动 神经 元 性 瘫痪 ,两 下 肢 星 上 运动 神经 元 性 竣 病 。 病 灶 - 
平面 以 下 各 种 感觉 缺失 ,可 有 肩 部 和 上 上 肢 的 放射 性 痛 , 尿 便 障 得 。C8~T1 节 段 侧 角 细胞 受 损 产生 
Homer 征 。 上肢 胜 反射 的 改变 有 助 于 受 损 节 段 的 定位 ,如 肪 二 头 肌 反 射 减弱 或 消失 而 及 : 头 肌 反 
射 元 进 , 提 示 病 损 在 C5 或 C6; 肪 二 头 肌 反射 正常 而 肪 二 头 肌 反 射 减 加 或 消失 ,提示 病 损 在 C7。 
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3. 胸 艇 (T3~12) T4~5 将 髓 节 段 是 血 供 较 差 而 最 易 发 病 的 部 位 ,损害 时 ,该 平面 以 下 各 种 
感觉 缺失 , 双 下 上 肢 明 上 运动 神经 元 性 潍 痪 ,括约肌 障碍 , 受 损 节 有 段 常 伴 有 束 带 感 。 如 病变 位 于 
T10~11 时 可 导致 腹 直 肌 下 半 部 无 力 . 当 患 者 于 仰卧 位 用 力 抬头 时 ,可 见 脐 孔 被 腹 直 肌 上 半 部 牵 
拉 而 向 上 移动 , 称 比 弗 (Beevor) 征 -如 发 现 上 (T7~8)、 中 (T9~10) 和 下 (T11~12) 腹 壁 反 射 消失 ， 
亦 有 助 于 各 节 段 的 定位 - 

4. 腰 膨大 (LI-S2) 受 损 时 出 现 双 下 肢 下 运动 神经 元 性 瘫痪 , 双 下 肢 及 会 阴部 位 各 种 感觉 
缺失 ,括约肌 障碍 。 腰 脱 大 上 段 受 损 时 ,神经 根 痛 位 于 腹股沟 区 或 下 背部 ,下 段 受 损 时 表现 为 坐 
肯 神 经 痛 。 如 损害 平面 在 L2~4 膝 反射 往往 消失 ,如 病变 在 S1~2 则 躁 反 射 往往 消失 。 如 S1~3 
受 损 则 出 现 阳痿 
5. 状 髓 圆锥 (S3~5 和 尾 节 ) ”支配 下 上 肢 运 动 的 神经 来 自 腰 膨 大 , 故 疹 散 圆锥 损害 无 双 下 及 
瘫痪 ,也 无 锥 体 束 征 。 肛 门 周转 和 会 明 部 感觉 缺失 , 呈 鞍 状 分 布 ,肛门 反射 消失 和 性 功能 障碍 。 
艇 办 病变 可 出 现 分 离 1 章 碍 。 次 族 阅 锥 为 括约肌 功能 的 副交感 中 枢 , 因 此 圆锥 病变 可 出 现 
真性 尿 失 禁 . 见于 外 伤 和 肿瘤 : 
6. 马尾 神经 根 马尾 和 将 和 获 圆 锥 病变 的 临床 表现 相似 ,但 马尾 损害 时 症状 和 体征 可 为 单 侧 
不 对 称 。 根 性 疼痛 和 感觉 障碍 位 于 会 明 部 上 股 部 和 小 腿 , 下 肢 可 有 下 运动 神经 元 性 瘫 痰 , 括 约 


肌 障 碍 常 不 明显 。 见 于 外 伤 性 腰椎 间 盘 脱出 (L1 或 L2 以 下 ) 和 马尾 肿瘤 。 
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-、 脑 的 血管 


【 解剖 结构 及 生理 功能 】 

(一 ) 脑 的 动脉 

脑 的 动脉 来 源 于 颈 内 动脉 和 椎 动脉 (图 2-18)。 以 顶 枕 沟 为 界 , 大 脑 半球 前 2/3 和 部 分 间 脑 
由 颈 内 动脉 分 支 供应 ,大 脑 半 球 后 1/3 及 部 分 间 脑 、 脑 干 和 小 脑 由 椎 基底 动脉 供应 。 由 此 , 脑 的 
动脉 分 为 颈 内 动脉 系 和 椎 一 基底 动脉 系 。 两 系 动 脉 又 都 可 分 为 皮质 支 和 中 央 支 ,前 者 供应 大 脑 
皮质 及 其 深 面 的 香 质 ,后 者 供应 基底 核 . 内 窒 及 间 脑 等 。 


前 交通 动脉 


颈 内 动脉 
大 脑 前 动脉 
大 脑 中 动脉 
后 交通 动脉 
脉络 从 前 动脉 
脑 桥 动脉 
基底 动脉 动 眼神 经 
小 脑 下 前 动脉 大 脑 后 动脉 
小 脑 上 动脉 
迷路 动脉 
小 脑 下 后 动脉 椎 动 脉 


底面 观 
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矣 叶 底 外 侧 动脉 
大 脑 中 动脉 


矣 叶 前 动脉 
外 侧面 观 


额 叶 后 内 侧 支 “ 屏 且 体 周围 动脉 
劳 中 央 动 肪 


J 


> 


额 叶 底 内 重 动脉 ZA 
7 


人 大 脑 后 动脉 
矣 叶 前 支 匡 叶 中 间 支 


内 侧面 观 
2-18 ” 脑 的 动脉 供应 


NS 


1. 颈 内 动脉 ”起 自 颈 总 动脉 ,供应 大 脑 半 球 前 2/3 和 部 分 间 脑 (图 2-18)。 行 程 中 可 分 四 段 : 
颂 部 . 岩 部 海绵 罕 部 和 前 床 突 部 ,后 两 者 合 称 虹吸 部 , 常 弯 曲 ,是 动脉 硬化 的 好 发 部 位 。 主 要 分 
支 有 :中 眼 动脉 : 代 内 动脉 在 穿 出 海绵 窦 处 发 出 眼 动脉 ,供应 眼 部 ;@ 后 交通 动脉 :在 视 束 下 分 
出 ,与 大 脑 后 动脉 吻合 ,是 颈 内 动脉 系 和 椎 一 基底 动脉 系 的 吻合 支 ;四 脉络 膜 前 动脉 :在 视 束 下 
从 颈 内 动脉 分 出 ,供应 外 侧 膝 状 体 、 内 人 后 肢 的 后 下 部 ,大脑 脚底 的 中 1/3 及 苍白 球 等 结构 ;(@ 大 
脑 前 动脉 :在 视神经 上 方 由 颈 内 动脉 分 出 ,皮质 支 分 布 于 项 枕 沟 以 前 的 半球 内 侧面 . 额 叶 底 面 的 
一 部 分 和 额 ,项 两 叶 上 外 侧面 的 上 部 ,中 央 支 供应 尾 状 核 . 豆 状 核 前 部 和 内 变 前 肢 ;@ 大 脑 中 动 
脉 :为 颈 内 动脉 的 直接 延续 ,皮质 支 供应 大 脑 半 球 上 外 侧面 的 大 部 分 和 岛 叶 , 中 央 支 ( 豆 纹 动脉 ) 
供应 尾 状 核 . 豆 状 核 . 内 询 膝 和 后 肢 的 前 部 , 因 其 行程 弯曲 ,在 高 血压 动脉 硬化 时 容易 破 型 ,又 称 
为 出 血 动脉 。 

2. 椎 动脉 ”起 自 锁骨 下 动脉 ， 两 椎 动脉 经 枕骨 大 孔 人 颅 后 合成 基底 动脉 ,供应 大 脑 半球 后 
1/3 及 部 分 间 脑 , 脑 二 和 小 脑 (图 2-18)。 主 要 分 支 有 : 

(1) 椎 动脉 的 主要 分 支 : 冰 髓 前 .后 动脉 : 见 本 节 着 骨 的 血管 ;@ 小 脑 下 后 动脉 : 为 椎 动脉 
的 最 大 分 支 ,供应 小 脑 底面 后 部 和 延 艇 后 外 侧 部 ,该 动脉 行程 弯曲 易 发 生 血 栓 , 引 起 交叉 性 感觉 
障碍 和 小 脑 性 共 济 失调 。 

(2) 基底 动脉 的 主要 分 支 :人 小脑 下 前 动脉 :从 基底 动脉 起 始 段 发 出 ,供应 小 脑 下 面 的 前 部 ; 


四 迷路 动脉 (内 听 动 脉 ): 发 自 基 底 动 
脉 或 小 脑 下 前 动脉 ,供应 内 耳 迷 路 ; 
@@ 脑 桥 动脉 :为 细小 分 支 ,供应 脑 桥 基 
底部 ;四 小 脑 上 动脉 :发 自 基 底 动 脉 未 
应 ,供应 小 脑 上 部 ;号 大 脑 后 动脉 : 为 
基底 动脉 的 终 来 支 ,皮质 支 供应 是 叶 
内 侧面 和 底面 及 枕 叶 ,中 央 支 供应 丘 
脑 、 内 外 侧 膝 状 体 、 下 丘脑 和 底 丘 脑 
等 。 大 脑 后 动脉 起 始 部 与 小 脑 上 动脉 
之 问 夹 有 动 腿 神经 , 当 颅 内 压 增 高 时 ， 
海马 旁 回 移 至 小 脑 医 切 迹 下 方 ,使 大 
及 后 动脉 向 下 移 位 ,压迫 并 牵 拉 动 眼 
神经 , 致 动 眼神 经 麻 阁 。 

3. 大 脑 动脉 环 (Willis 环 ) 由 两 
侧 大 脑 前 动脉 起 始 段 ,两 侧 稀 内 动脉 


pa 
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前 交通 动脉 
大 脑 前 动脉 
腿 动脉 


小 脑 上 动脉 
基底 动脉 


一 椎 动脉 
图 2-19 ”Willis 环 的 组 成 和 分 支 


末端 .两 侧 大 脑 后 动脉 借 前 后 交通 动脉 连通 形成 ,使 颁 内 动脉 系 与 椎 一 基底 动脉 系 相交 通 ( 图 
2-19)。 正 常情 况 下 动脉 环 两 侧 的 血液 不 相 混合 , 当 某 一 供血 动脉 狭 窗 或 闭塞 时 ,可 一 定 程 度 通 


过 大 脑 动脉 环 使 血液 重新 分 配 和 代 偿 ,以 维持 脑 的 血液 供应 。 后 交通 动脉 和 颈 内 动脉 交界 处 、 
前 交通 动脉 和 大 脑 前 动脉 的 连接 处 是 动脉 瘤 的 好 发 部 位 。 


(二 ) 脑 的 静脉 
让 的 表 
1. 大 脑 浅 静脉 


静脉 相 吻 合 。 


2. 大 脑 深 静脉 ”包括 大 脑 内 静脉 和 大 脑 大 静脉 (图 2-20)。 大 脑 内 静脉 由 脉络 膜 静脉 和 丘 
脑 纹 静脉 合成 ,两 侧 大 脑 内 静脉 汇合 成 大 脑 大 静脉 (Galen 静脉 ), 收 集 半 球 深部 髓 质 基底 核 、 间 


脑 和 脉络 丛 等 处 的 静脉 血 , 汇 人 直 守 。 
【 病 损 表现 及 定位 诊断 】 


脑 血管 疾病 以 动脉 受累 的 疾病 居多 ,其 症状 繁多 复杂 ,不 同 血管 分 支 的 病变 因 损 害 不 同 


域 而 表现 各 异 。 


大 及 中 洲 前 及 到 


永 分 为 大 脑 浅 静脉 和 大 脑 深 静脉 两 组 (图 2-20)。 
分 为 大 脑 上 静脉 大脑 中 静脉 (大 脑 中 浅 静 脉 和 大 脑 中 深 静 脉 ) 及 大 脑 下 
静脉 三 组 ,收集 大 脑 半球 外 侧面 .内 侧面 及 脑 岛 的 血液 , 汇 入 脑 各 静脉 实 (图 2-20), 并 与 大 脑 内 


Xx 


一 上 吻合 静脉 


[本 


EE 
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图 2-20 ” 脑 的 静脉 


(一 ) 颈 内 动脉 主干 受累 

须 内 动脉 主干 受累 可 出 现 患 侧 单眼 一 过 性 黑暗 . 患 侧 Horner 征 、 对 侧 偏 次 . 偏 身 感觉 障碍 和 
偏 育 ,优势 半球 受累 可 出 现 失语 症 , 非 优势 半球 受累 可 出 现 体 象 障碍 。 

(二 ) 大 脑 中 动脉 受累 

1. 主干 Q@ 三 偏 症状 :病灶 对 侧 中 枢 性 面 舌 竣 及 偏瘫 、 偏 身 感觉 障碍 . 偏 讶 或 银 限 育 ;@ 优 
势 半球 受累 可 出 现 失 语 症 , 非 优势 半球 受累 可 出 现 体 象 障碍 ;@ 可 有 不 同 程度 的 意识 障 但 。 

2. 皮质 支 “QD 上 分 支 分布 于 眶 额 部 、 额 部 .中央 前 回 及 顶 叶 前 部 , 病 损 时 出 现 对 侧 偏 竣 和 感 
觉 缺 失 ,面部 及 上 肢 重 于 下 肢 ,Broca 失语 (优势 半球 ) 和 体 象 障碍 ( 非 优 势 半 球 );G@) 下 分 支 分 布 于 
颗 极 ,里 时 前 中 后 部 及 矣 桃 部 , 病 损 时 出 现 Wernicke 失语 .命名 性 失语 和 行为 异常 等 , 常 无 偏瘫。 

3. 深 穿 支 。QD 对 侧 中 枢 性 偏瘫 ,上 下 上肢 均 等 ,可 有 面 舌 竣 ;@@ 对 侧 偏 身 感觉 障 但 ;@ 可 有 对 
侧 同 向 性 偏 育 ;@ 优 势 半球 可 出 现 皮 质 下 失语 。 

(三 ) 大 脑 前 动脉 受累 

1. 主干 “QD 病 灶 对 侧 中 枢 性 面 舌 瘫 及 偏 次 ,以 面 舌 次 及 下 肢 瘫 为 重 ,可 伴 轻 度 感觉 障碍 ; 
@ 尿 小 留 或 尿 急 ;@ 精 神 障 导 如 淡漠 、 反 应 迟钝 . 欣 快 . 始 动 障碍 和 绒 默 等 , 常 有 强 握 与 吸 唤 反 
射 ;@ 优 势 半 球 受累 可 出 现 上 肢 失 用 ,也 可 出 现 Broca 失语 。 详 见 第 八 章 第 二 节 。 

2. 皮质 支 “QD 对 侧 下 上 肢 远 端 为 主 的 中 枢 性 瘫 ,可 伴 感觉 障碍 ;加 对 侧 下 上 肢 短 暂 性 共 济 失调 、 
强 握 反射 及 精神 症状 。 

3. 深 穿 支 ” 对 侧 中 枢 性 面 舌 瘫 及 上 上 肢 近 端 轻 竣 。 

(四 ) 大 脑 后 动脉 受累 

1. 主干 ”出现 对 侧 偏瘫 \ 偏 身 感觉 障碍 及 偏 盲 ,丘脑 综合 征 , 优 势 六 球 病变 可 有 失 读 。 

2. 皮质 支 。 人 对 侧 同 向 性 偏 言 或 象限 讶 ,而 黄斑 视力 保存 (黄斑 回避 现象 ), 双 侧 病 恋 可 由 
现 皮 质 请 ; 包 优 势 侧 矣 下 动脉 受累 可 见 视觉 失 认 及 颜色 失 认 ; 顶 桃 动脉 受 氟 可 有 对 侧 偏 衣 , 视 幻 
觉 病 性 发 作 , 优 势 侧 病 损 可 有 命名 性 失语 。 

3. 深 穿 支 “中 丘脑 穿 通 动脉 受累 产生 红 核 丘脑 综合 征 ;@ 四 丘脑 膝 状 体 动脉 受累 可 见 括 脑 综 
合 征 , 详 见 第 八 章 第 二 节 ;@@ 中 脑 支 受累 出 现 Weber 综 合 征 或 Benedikt 综合 征 , 详 见 本 章 第 一季 . 

(五 ) 基底 动脉 受累 

1. 主干 “引起 脑 干 广泛 性 病变 ,累及 脑 神经 . 锥 体 束 及 小 脑 ,出 现 肪 党 . 呕 吐 . 共 济 失调 . 暗 

孔 缩 小 .四肢 瘫痪 . 肺 水 肿 ,消化 道 出 血 、 芽 迷 和 高 热 等 ,其 至 死亡 ， 
2. 基底 动脉 尖 部 ”基底 动脉 尖 分 出 了 小 脑 上 动脉 和 大 脑 后 动脉 ,供应 中 脑 .丘脑 .小 脑 上 上 


部 、. 早 
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让 内 侧 及 枕 叶 ,受累 时 可 出 现 基底 动脉 尖 部 综合 征 , 表 现 为 :有 眼球 运动 及 瞳孔 异常 ;加 对 


侧 偏 言 或 皮质 育 ;@ 严 重 的 记忆 障碍 ;四 少 数 患 者 可 有 脑 干 幻觉 ,表现 为 大 脑 脚 幻 觉 及 脑 桥 幻 
觉 ;@ 可 有 意识 障碍 - 

3. 内 听 动 脉 “” 表 现 为 病灶 侧耳 鸣 .听力 减退 、 眩 泽 , 哎 吐 及 眼球 起 辣 

4. 中 脑 支 ”可 出 现 Weber 综合 征 或 Benedikt 综合 征 。 

5. 脑 桥 支 ” 可 出 现 Millard-Gubler 综合 征 - 

6. 脑 桥 旁 正 中 动脉 ”可 出 现 Foville 综合 征 。 

7. 小 脑 上 动脉 ”可 出 现 脑 桥 上 部 外 侧 综 合 征 。 


(六 ) 


小 脑 


下 后 动脉 起 于 椎 动脉 .此 两 动脉 受累 可 出 现 Wallenberg 综合 征 。 


-、 养 血 的 血 签 


【 解剖 结构 和 生理 功能 】 

(一 ) 背负 的 动脉 

冰 般 的 动脉 供应 来 自 椎 动脉 的 痛 获 前 动脉 和 兰 散 后 动脉 及 来 自 根 动脉 ( 根 前 动脉 和 根 后 动 
脉 )。 在 椎 动脉 下 行 过 程 中 ,不 断 得 到 根 动脉 的 增强 ,共同 提供 疹 髓 的 血液 (图 2-21)。 


A 


纵向 观 
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冠状 动脉 环 浓 和 前 动脉 
横断 面 
图 2-21 疹 髓 的 血液 供应 


1. 冰 髓 前 动脉 ”起源 于 两 侧 椎 动脉 的 颅 内 部 分 ,在 达 延 祥 的 锥 体 交 叉 处 合成 一 条 党 冰 售 前 正 
中 裂 下 行 ,每 em 左右 即 分 出 3~4 支 沟 连 合 动脉 ,左右 交 闪 地 深入 消 艇 ,供应 洗 饼 横断 面前 2/3 区 域 ， 
包括 交 艇 前 角 \ 侧 角 、 灰 质 连 合 . 后 角 基部 .前 索 和 侧 索 前 部 。 沟 动脉 系 终 末 支 , 易 发 生 缺 血性 : 病 空 。 

2. 冰 骸 后 动脉 ”起 源 于 同 侧 椎 动脉 颅 内 部 分 ,左右 各 一 根 , 沿 消 艇 全 长 后 外 侧 沟 下 行 ,分 六 
主要 供应 脊 骼 柄 断面 后 1/3 区 域 ,包括 贿 髓 后 角 的 其 余部 分 .后 案 和 侧 索 后 部 。 将 艇 后 动脉 并 未 
形成 一 条 完整 连续 的 纵 行 血管 , 略 呈 网 状 ,分 支 间 吻 合 较 好 , 故 较 少 发 生 供 血 隘 但 。 

3. 根 动脉 、 冰 髓 颈 段 还 接受 来 自 椎 动脉 及 甲状 腺 下 动脉 分 支 供应 , 胸 、 腰 、 角 段 分 别 接受 米 
自 肋 间 动脉 腰 动 脉 铝 腰 动 脉 和 能 外 动脉 等 分 支 供应 。 这 些 分 支 均 沿 消 神经 根 进 入 椎 管 ,统称 
为 根 动脉 ,进入 椎 间 孔 后 分 为 前 后 两 股 , 即 根 前 动脉 根 后 动脉 ,分 别 与 消 饼 前 动脉 与 冰 往 后 动 
永 吻 合 ,构成 围绕 冰 祷 的 动脉 冠 ,此 冠状 动脉 环 分 出 小 分 支 供应 次 衣 表 面 结构 ,并 发 出 小 穿 通 支 
进入 疹 骨 , 为 硝 信 实 质 外 周 部 分 供血 , 大 多 数 根 动脉 较 细小 ,但 C6、T9、12 三 处 的 根 动 脉 较 粗 大 。 
四 于 根 动脉 补充 血 供 ,使 硝 租 动脉 血 流 十 分 丰富 ,不 易 发 生 缺 血 。 

根据 疹 髓 动脉 分 布 的 特点 ,循环 最 不 充足 的 节 段 常 位 于 相 邻 的 两 条 根 动 脉 分 布 区 交界 处 ， 
T4 和 L1 最 易 发 生 供血 不 足 。 

(二 ) 疹 及 的 静脉 

兰 艇 的 静脉 主要 由 兰 髓 前 静脉 和 兰 昔 后 静脉 引流 至 椎 静脉 从 ,后 者 向 上 与 延 般 静脉 相通 ， 
在 胸 段 与 胸 内 奇 静脉 及 上 腔 静 脉 相通 ,在 腹部 与 下 腔 静脉 .门静脉 及 盆腔 静脉 多 处 相通 。 检 更 
脉 从 内 压力 很 低 ,没有 静脉 淤 , 血 流 方向 常 随 胸 .上 腹腔 压力 变化 (如 举重 .咳嗽 .排便 等 ) 而 改变 ， 
是 感染 及 恶性 肿瘤 转移 人 颅 的 可 能 途径 。 

【 病 损 表 现 及 定位 诊断 】 

消 艇 血管 可 发 生 缺 血性 病变 和 出 血性 病变 , 常 发 生 于 浓 骨 动 脉 系统 ,而 血管 畸形 可 发 生 在 

劲 前 脉 系统 。 因 疹 骨 内 结构 紧密 , 较 小 的 血管 病变 就 可 造成 严重 的 后 果 。 
(一 ) 脊 镑 前 动脉 损害 

疹 能 前 动脉 损害 为 供应 兰 般 前 2/3 区 域 的 疹 骨 前 动脉 发 生 闭 塞 所 致 ,主要 表现 为 病灶 水 平 
以 下 的 上 运动 神经 元 性 瘫痪 ,分 离 性 感觉 障碍 ( 痛 温 觉 缺失 而 深 感 觉 正 常 ) 及 膀胱 直肠 功能 障碍 ， 
称 为 消 骨 前 动脉 综合 征 。 

(二 ) 肴 亿 后 动脉 损害 

俏 通 后 动脉 损害 为 供应 脊 通 后 1/3 区 域 的 将 复 后 动脉 闭塞 所 致 ,主要 表现 为 病变 水 平 以 下 
的 深 感 觉 障 得 , 痛 温 觉 及 肌 力 保存 ,括约肌 功能 常 不 受累 。 称 为 冰 久 后 动脉 综合 征 ， 

(三 ) 中 央 动 脉 损害 

病变 水 平 相应 节 段 的 下 运动 神经 元 性 瘫痪 , 肌 张力 减低 , 肌 攻 缩 ,多 无 感觉 障 但 和 锥 体 束 损 
害 , 称 为 中 央 动 脉 综合 征 。 
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脊 盘山 血 可 表现 为 截瘫 ,病变 水 平 以 下 感觉 缺失 、 括 约 肌 功能 障碍 等 急性 横贯 性 月 能 损 害 
表现 。 将 馆 动 租 脉 畸形 可 如 占 位 性 病变 一 样 对 盗 授 产生 压迫 症状 ,表现 为 病变 节 段 以 下 的 运动 
隘 但 和 感觉 障碍 ,也 可 破 效 发 生 局 灶 性 或 弥漫 性 出 血 ,出 现 消 髓 局 部 损害 的 症状 或 横贯 性 消 擅 
损害 的 表现 . 


第 三 节 脑 神 经 


脑 神经 (cranial nerves ) 为 与 脑 相 连 的 周围 神经 , 共 12 对 。 它 们 的 排列 序数 是 以 出 入 脑 的 部 
位 前 后 次 序 而 定 的 ,其 中 第 工 、 卫 对 脑 神经 届 于 大 脑 和 间 脑 的 组 成 部 分 ,在 脑 内 部 分 是 其 2 和 3 
级 神经 元 的 纤维 束 , 第 下 ~ 馆 对 脑 神经 与 脑 于 相连 (图 2-22)。 脑 干 内 有 与 各 脑 神经 相应 的 神经 
核 , 一 般 运 动 核 靠 近 中 线 ,感觉 核 在 其 外 侧 ( 图 2-11)。 甚 中 第 亚 .对 脑 神 经 核 在 中 脑 , 第 V 、VI、 
旭 、 研 对 脑 神经 核 在 脑 桥 , 第 多.X .X .对 对 脑 神经 核 在 延 散 。 只 有 副 神 经 的 一 部 分 从 颈 授 的 上 
4 市 前 角 发 出 。 

脑 神经 按 功 能 可 分 为 :运动 性 神经 (第 看 、W 、VE XML .并 对 );@) 感 觉 性 神经 (第 II WI 对 ); 
图 混合 性 神经 (第 V 、WL .IX 、X 对 )。 有 些 脑 神经 (第 于、WE、IX 、X 对 ) 中 还 含有 副交感 神经 纤维 。 
12 对 脑 神经 除 面神经 核 下 部 及 舌 下 神经 核 只 受 对 侧 皮 质 脑 干 东 支 配 外 ,其 余 脑 神经 运动 核 均 受 


双 侧 支配 。 
嗅 球 
} (1) 
生体 嗅 束 
杜 叶 
视神经 ( 卫 ) 
大 脑 肢 Pa 
脑 桥 
视 束 
(DD) 面神经 i) 
(如) 前 庭 蜗 神经 滑车 神经 (Im) 
(区 ) 舌 咽 神经 en 
(X) 迷 走神 经 RD 
(XD 副 神 经 _ 
酉 下 神经 (XL) 
锥 体 交叉 
图 2-22 ”12 对 脑 神经 进出 脑 的 部 位 
脑 神 经 的 主要 解剖 及 生理 功能 见 表 2-1。 
表 2-1 脑 神经 的 解剖 及 生理 功能 
脑 神经 性 质 进出 颅 部 位 连接 脑 部 位 功 能 
嗅 神经 ( 工 ) 感觉 性 ”得 孔 端 脑 ( 噪 球 ) 传导 品 觉 
视神经 ( 了 [) 感觉 性 ”视神经 孔 间 脑 ( 视 交 叉 ) 传导 视觉 
动 腿 神经 ( 贡 ) ”运动 性 眶 上 黎 中 脑 ( 脚 间 窝 ) 支配 提 上 上 了 瞪 肌 、 上 直 肌 、 下 直 肌 内 


直 肌 .下 斜 肌 、 暗 孔 括 约 肌 及 睫 状 肌 
滑车 神经 (人 V) ”运动 性 眶 上 袭 中 脑 (前 链 帆 ) 支配 上 和 斜 肌 


A 


记 


记 
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续 走 
脑 神经 性 质 。 进出 颅 部 位 连接 脑 部 位 功 能 
三 又 神经 (V) ”混合 性 眶 上 裂 ( 第 一 支 ) 脑 桥 ( 脑 桥 辟 ) 传导 而 部. 失 腔 及 口腔 黏膜 感觉 ， 
圆 孔 (第 二 支 ) 支配 咀 咀 肌 
卵 圆 孔 (第 三 支 ) 
外 展 神经 (VD) ”运动 性 眶 上 黎 溢 桥 延 骨 沟 (中部) ”支配 外 直 肌 
面神经 (VI) ”混合 性 ”内耳 门 一 茎 乳 孔 脑 桥 延 押 沟 (外 侧 部 ) 支配 面部 表情 肌 .泪腺 .唾液 腺 , 优 
导 舌 前 23 味觉 及 外 王道 感觉 
前 庭 蜗 神 经 (WI) 感觉 性 “内耳 门 脑 桥 延 盘 沟 (外 侧 端 传导 听 党 及 平衡 党 
舌 咽 神经 (IX) ”混合 性 颈 静 脉 孔 延髓 椰 槛 后 沟 ( 上 部 ) 传导 香 后 13 味觉 和 咽 部 感觉 , 支 
配 咽 肌 . 采 腺 
迷走 神经 (X) ”混合 性 红 © 静 脉 筷 延 通 微 槛 后 沟 ( 中 部 ) 支配 咽喉 肌 和 胸 脾 办 及 运动 
副 神经 (XD) 运动 性 ” 菇 静脉 孔 延 通 微 槛 后 沟 ( 下 部 ) 支配 胸 锁 乳 突 贞 和 和 斜 方 有 
天 下 神经 (并 ) ”运动 性 舌 下 神经 管 延 能 前 外 侧 沟 支配 再 肌 


一 . 嗅 神 经 


[ 解剖 结构 及 生理 功能 】 

嗅 神经 (olfactory nerve, I ) 为 特殊 内 脏 
感觉 神经 , 传导 气味 刺激 所 产生 的 嗅觉 冲 。 内 便 噢 纹 及 中 间 嗅 纹 
动 ,起 于 鼻腔 上 部 (并 向 上 鼻甲 及 鼻中隔 上 屏 胚 体 下 回 
部 延伸 ) 嗅 灶 膜 内 的 嗅 细 胞 (1 级 神经 元 )。 
噢 细胞 是 双 极 神经 元 ,其 中 枢 突 集合 成 约 20 
条 噬 丝 ( 嗅 神经 ), 穿 过 得 板 的 簿 孔 和 硬 脑 膜 。。 昱 于 
达 鼎 前 寅 ,终止 于 嗅 球 吕 级 神经 元 ) 嗅 球 。 响 各 经、 人 
神经 元 发 出 的 纤维 再 经 嗅 束 至 外 侧 嗅 纹 而 
终止 于 嗅 中 枢 ( 矣 叶 钩 回 海马 回 前 部 及 碍 
仁 核 )。 一 部 分 纤维 经 内 侧 嗅 纹 及 中 间 嗅 纹 
分 别 终止 于 腾 且 体 下 回 及 前 穿 质 , 与 嗅觉 的 
反射 联络 有 关 。 嗅觉 传 导 通 路 是 唯一 不 在 
丘脑 换 神经 元 ,而 将 神经 冲动 吉 接 传 到 皮质 
的 感觉 通路 (图 2.23) 图 2.23 嗅觉 传导 通路 

【 病 损 表 现 及 定位 诊断 】 

(一 ) 嗅 中 枢 病 变 

嗅 中 枢 病 变 不 引起 嗅觉 送 失 , 因 左右 两 侧 有 较 多 的 联络 纤维 。 但 嗅 中 枢 的 刺激 性 病变 可 引 
起 幻 嗅 发 作 , 患 者 常 发 作 性 地 嗅 到 特殊 的 气味 ,如 臭 鸡蛋 , 烧 胶皮 的 气味 。 可 见于 显 叶 疯 痛 的 先 
兆 期 或 着 叶 海 马 附近 的 肿瘤 。 

(二 ) 咱 神 经 、 咱 球 及 嗅 束 病变 

颅 前 帘 颅 底 骨 折 累 及 筛 板 , 可 撕 脱 噢 神经 造成 嗅觉 障 但 ,可 伴 脑 疹 液 流入 盟 腔 ; 籁 叶 底 部 肿 
瘤 或 嗅 沟 病变 压迫 嗅 球 . 嗅 束 ,可 导致 一 侧 或 两 侧 嗅觉 丧失 。 

(三 ) 鼻腔 局 部 病变 

熏 朋 局 部 病变 往往 产生 双 侧 嗅觉 减退 或 缺失 ,与 嗅觉 传导 通路 无 关 , 见 于 上 蔓 炎 .基部 肿 物 及 
外 伤 等 。 


嗅 务 膜 内 嗅 细胞 外 侧 噬 弘 噢 中 枢 
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-、 视 神 经 

【 解剖 结构 及 生理 功能 】 

视神经 (optic nerve, IT ) 为 特殊 的 驱 体 感 党 神经 ,是 由 视网膜 神经 节 细 胞 的 轴 突 聚集 而 成 ， 
主要 传导 视觉 冲动 。 视 网 膜 内 的 神经 细胞 主要 分 三 层 :最 外 层 为 视 杆 细胞 和 视 锥 细胞 .它们 是 
视觉 感受 器 ,前 者 位 于 视网膜 周边 ,与 周边 视 墅 有关, 后 者 集中 于 黄斑 中 央 , 与 中 央视 时 ( 视 敏 度 ) 
有 关 ; 第 二 层 为 双 级 细胞 (1 级 神经 元 ); 第 三 层 为 视网膜 神经 节 细 胞 (2 级 神经 元 )。 神 经 节 细 胞 
的 轴 突 在 视 乳 头 处 形成 视神经 ,经 视神经 孔 进 入 颅 中 窜 ,在 蝶 蒂 上 方形 成 视 交叉 (optic chiasma)， 
来 自视 网 膜 锅 侧 的 纤维 交 义 硅 对 侧 , 而 颈 侧 的 纤维 不 交 义 ,继续 在 同 侧 走行 。 不 交叉 的 纤维 与 
来 自 对 侧 视 网 膜 的 交叉 纤维 合成 视 束 (optic tract), 终 止 于 外 侧 膝 状 体 (3 级 神经 元 )。 在 外 侧 肤 
状 体 换 神 经 元 后 再 E, 经 内 中 后 肢 后 部 形成 视 放射 (optic radiation), 而 终止 于 枕 叶 视 皮质 
中 枢 ( 踢 状 列 两 侧 的 槐 回 和 重 回 ), 此 区 也 称 纹 状 区 。 黄 斑 的 纤维 投射 于 纹 状 区 的 中 央 部 ,视网膜 
周 半 部 的 纤维 投射 于 纹 状 区 的 周边 部 。 
在 视觉 径路 中 , 尚 有 光 反 射 纤维 .在 外 侧 膝 状 体 的 前 方 离开 视 束 ,经 上 丘 臂 进入 中 脑 上 丘 和 
硕 盖 前 区 ,与 两 侧 动 眼神 经 副 核 司 瞳 孔 对 光 反 射 。 
视神经 从 其 构造 来 看 .并 无 周围 神经 的 神经 鞘 膜 结构 ,因此 视神经 不 属于 周围 神经 。 由 于 
其 是 在 胚胎 发 育 时 间 脑 向 外 突出 形成 视 器 的 一 部 分 , 故 视 神经 外 面包 有 三 层 脑 膜 延续 而 来 的 三 
层 被 膜 , 脑 蛛 网 膜 下 腔 也 随 之 延续 到 视神经 周围 .因此 当 颅 内 压 增 高 时 , 常 出 现 视 乳 头 水 肿 ;车 
视神经 周围 的 蛛网 膜 下 腔 闭 赛 (炎症 粘连 等 ) 则 不 出 现 视 乳 头 水 肿 -。 

【 病 损 表现 及 定位 诊断 】 

(一 ) 视神经 不 同 部 位 损害 所 产生 的 视力 障碍 与 视野 缺损 

视觉 径路 在 脑 内 经 过 的 路 线 是 前 后 贯穿 全 脑 的 ,视觉 径路 的 不 同 部 位 损害 ,可 产生 不 同 
程度 的 视力 障碍 及 不 同类 型 的 视野 缺损 (图 2-24)。 一 般 在 视 交 叉 以 前 的 病变 可 引起 单 侧 或 
双 侧 视神经 床 疯 , 视 交叉 受 损 多 引起 双 匡 侧 偏 言 , 视 东 病变 多 引起 两 眼 对 侧 视 时 的 偏 言 ( 同 向 
性 偏 盲 )。 
1. 视神经 损害 ”产生 同 侧 视 力 下 
降 或 全 育 。 常 由 视神经 本 身 病 变 、 受 压 
迫 或 高 颅 压 引起 。 视 神经 病变 的 视力 矣 全 
经 人 碍 重 于 视网膜 病变 。 眼 动脉 或 视 网 
览 中 央 动 脉 团 塞 可 出 现 突然 失明 ; 视 神 
经 乳头 炎 或 球 后 视神经 炎 可 引起 视力 
谭 人 得 及 中 央 部 视野 缺损 (中 心 暗 点 ), 视 
力 障碍 经 数 小 时 或 数 天 达 高 峰 ;高 颅 奈 
所 致 视 乳 头 水 肿 多 引起 周边 部 视野 缺 ”祝贺 射 
员 及 生理 育 点 扩大 ;视神经 压迫 性 病 
变 , 可 引起 不 规则 的 视野 缺损 ,最 终 产 
生 视神经 落 缩 及 全 育 ; 装 症 和 视觉 疲劳 


不 同 部 位 损伤 表现 


WU 
SS 


外 侧 肤 状 体 -区 


NONSSSCW 
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可 引起 重度 周边 视野 缺损 称 管状 视野 
(网 2-24A)。 桃 叶 视 中 枢 
视 交 叉 损 视 交 多 则 部 病 
2. 视 交叉 损害 视 交 义 外 侧 部 病 图 2.24 ”视觉 传导 通路 及 各 部 位 损伤 表现 


变 引 起 同 侧 眼 鼻 侧 视野 缺 捞 (图 2-24B)，。 视神经 损 守 。B 视 交 久 外 侧 部 损害 。C， 视 交 六 让 中 部 
见于 贷 内 动脉 严重 而 化 压迫 视 交 义 外 损 些 D. 视 划 FE 视 箱 射 全 部 损害 F. 视 箱 射 下 部 
侧 部 ; 视 交 义 正 中 部 病变 .可 出 现 双眼 损害 GC. 视 俩 身上 部 损害 “日 视 中 椒 损 害 


wt 
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颈 侧 偏 盲 (图 2-24C), 常 见于 垂体 瘙 、 颅 咽 管 瘤 和 其 他 鞍 内 肿瘤 的 压迫 等 ;整个 视 交 义 损 年 , 3 引 
起 全 言 ,如 垂体 瘤 卒 中 。 
3. 视 束 损害 ”一 侧 视 束 损害 出 现 双 眼 对 侧 视野 同 向 性 偏 育 ( 疼 2-24D), 偏 育 侧 暗 孔 百 接 对 
光 反 射 消失 。 常 见于 显 叶 肿瘤 向 内 侧 压 迫 时 。 
4. 视 辐射 损害 ” 视 辐 射 全 部 受 损 ,出 现 两 眼 对 侧 视 时 的 同 向 偏 谨 (图 2-24E), 见于 阁 变 朱 及 
内 必 后 肢 时 。 部 分 视 辐射 受 损 出 现象 限 盲 ,如 视 辆 射 下 部 受 损 , 出 现 两 眼 对 侧 视 野 的 同 向 上 和 象 
育 ( 图 2-24F), 见 于 里 叶 后 部 肿瘤 或 血管 病 ; 视 辆 射 上 部 受 损 , 出 现 两 眼 对 侧 视野 的 问 向 下 象 
限 盲 (图 2-24C), 见 于 项 叶 肿 瘤 或 血管 病 。 
5. 枕 叶 视 中 枢 损害 ”一 侧 桃 叶 视 皮质 中 枢 局 限 性 病变 ,可 出 现 对 侧 象 限 育 ;一 侧 枕 叶 视 中 
| 枢 完 全 损害 ,可 引起 对 侧 偏 言 ,但 偏 言 侧 对 光 反 射 存 在 ,有 黄斑 回避 现象 (图 2-2419); 枕 叶 视 中 枢 
刺激 性 损害 ,可 使 对 侧 视野 出 现 闪光 型 幻 视 ; 桃 叶 前 部 受 损 引 起 视觉 失 认 。 多 见于 脑 梗死 . 枕 叶 
出 血 或 肿瘤 压迫 等 。 
(二 ) 视 乳 头 异常 
1. 视 乳头 水 肿 (papilledema) 是 颅 内 压 增 高 的 主要 客观 体征 之 一 ,其 发生 是 由 于 颅 内 压 增 
高 影响 视网膜 中 央 静 脉 和 淋巴 回流 所 致 。 眼底 检查 早期 表现 为 视 乳 头 充血 .边缘 模糊 不 少 、 生 
理 止 陷 消失 静脉 泊 血 ;严重 时 视 乳 头 隆起 .边缘 完全 消失 及 视 乳 头 周边 或 视网膜 上 片 状 出 血 。 
见于 颅 内 占 位 性 病变 (肿瘤 .脓肿 或 血肿 )、 脑 出 血 .蛛网 膜 下 腔 出 血 .脑膜 炎 .静脉 突 血 栓 等 引起 
颅 内 压 增 高 的 疾病 。 视 乳头 水 肿 尚 需 与 其 他 眼 部 疾病 鉴别 , 见 表 2-2。 


表 2-2 视 乳 头 水 肿 与 其 他 有 眼 部 疾病 的 鉴别 


症状 和 体征 视 乳头 水 肿 视神经 乳头 炎 。” 假 性 视 乳 头 水 肿 ”高 血压 性 眼底 改变 
视力 “早期 常 正常 ,晚期 减退 早期 迅速 减退 。 ”正常 党 不 受 影响 
视野 晚期 盲点 扩大 , 周边 部 “向 心性 视野 缩小 正常 

视野 缺损 
眼底 
视 乳 头 隆起 。 >2 个 届 光 度 之 个 屈光度。 <2 个 届 光 度 。 可 达 3-6 个 届 光 度 
视网膜 血管 ”静脉 浴血 动脉 .静脉 充血 。 ”血管 充 歼 动脉 硬化 改变 明显 
出 血 可 见 点 片 状 出 血 出 血 少见 无 多 见 日 广泛 


2. 视神经 萎缩 (optic atrophy) 表现 为 视力 减退 或 消失 ,瞳孔 扩大 ,对 光 反 射 减 弱 或 消失 。 

视神经 萎缩 可 分 为 原 发 性 和 继 发 性 。 原 发 性 视神经 蓉 缩 表现 为 视 乳 头 苍白 而 界限 清楚 , 艇 板 清 
和 ,常见 于 视神经 受 压 . 球 后 视神经 炎 .多 发 性 硬化 及 变性 疾病 等 ; 继 发 性 视神经 萎缩 表现 为 视 
乳头 苍白 ,边界 不 清 , 不 能 筑 见 得 板 ,常见 于 视 乳 头 水 肿 及 视神经 乳头 炎 的 晚期 。 外 侧 膝 状 体 后 
和 视 辆 射 的 病变 不 出 现 视神经 萎缩 。 
:、 动 腿 .清和 鞋 和 展 神经 

【 解剖 结构 及 生理 功能 】 

动 眼 ,滑车 和 展 神经 共同 支配 服 外 肌 , 管 理 眼 球 运动 , 合 称 眼球 运动 神经 (图 2.25), 其 中 动 
眼神 经 还 支配 瞳孔 括约肌 和 了 睫 状 肌 。 

(一 ) 动 眼神 经 

动 眼神 经 《oculomotor nerve, 而 ) 为 支配 眼 肌 的 主要 运动 神经 ,包括 运动 纤维 和 副交感 纤维 
两 种 成 分 。 动 眼神 经 起 自 中 脑 上 丘 的 动 眼神 经 核 ,此 核 较 大 ,可 分 为 三 部 分 :四 外 侧 核 :为 运动 
核 ,左右 各 一 ,位 于 中 脑 四 鳃 体 上 丘 水 平 的 导 水 管 周 阅 腹 侧 灰质 中 ;发 出 动 眼神 经 的 运动 纤维 走 
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向 腹 侧 ,经 过 红 核 组 成 动 腿 神经 ,由 中 脑 脚 上 和 斜 肌 (滑车 神经 ) 
问 窒 出 脑 , 在 大 脑 后 动脉 与 小 脑 上 动脉 之 问 

穿 过 ,向 前 与 后 交通 动脉 华 行 , 穿 过 海绵 窦 上 脸 提 肌 

之 侧 壁 经 眶 上 列 入 眶 ,支配 上 脸 提 肌 、 上 上 直 上 直 肌 

肌 内 直 肌 .下 和 斜 肌 .下 直 肌 ;@ 正 中 核 或 称 


内 直 肌 


佩 利 阿 (Perlia) 核 :位 于 中 线 上 ,两 侧 埃 一 魏 ” 劲 胆 神经 外 直 肌 


(Edinger-Westphal,E-W ) 核 之 问 ,不 成 对 ,发 下 直 肌 ( 属 神 经 ) 
或 纤维 到 达 两 眼 内 直 肌 、 下 斜 肌 


出 动 眼 神经 的 副 奴 
主管 两 眼 的 策 轩 运动 ;@E-W 核 : 位 于 正中 图 2-25 ”眼球 运动 神经 
核 的 背 外 侧 , 中 脑 导 水 管 周围 的 灰质 中 ,发 
出 动 眼神 经 的 副交感 神经 节 前 纤维 入 睫 状 神经 节 交 换 神 经 元 ,其 节 后 纤维 支配 瞳孔 括约肌 和 睫 
状 肌 , 可 暗 孔 缩小 及 晶状体 灾 谋 而 视 近 物 .参与 缩 暗 和 调节 反射 (多 2-26)。 


/用 人 


腹 侧 


埃 一 魏 E-W) 核 
正中 核 (Perlia 核 ) 
下 直 肌 核 


内 直 肌 核 
| 


图 2-26” 动 眼神 经 各 亚 核 


(二 ) 滑车 神经 

滑车 神经 (trochlear nerve, ]V ) 含 运动 性 纤维 ,起 自 中 脑 动 眼神 经 核 下 端 、 四 著 体 下 丘 的 导 水 
管 周 于 上 腹 侧 灰质 中 的 滑车 神经 核 ,其 纤维 走向 背 侧 项 盖 ,在 顶 益 与 前 通 帆 交界 处 交叉 ,经 下 丘 下 
方 出 中 脑 ,再 绕 大 脑 脚 至 腹 侧 脚底 , 穿 过 海绵 窦 外 侧 壁 ,与 动 眼神 经 伴 行 ,经 眶 上 和 裂 入 眶 后 ,越过 
上 直 肌 和 上 瞪 提 肌 向 前 走行 ,支配 上 和 斜 肌 。 
(三 ) 展 神经 
尺 神 经 (abducent nerve, VT) 含 运动 性 纤维 ,起 自 脑 桥 中 部 被 盖 中 线 两 侧 的 展 神经 核 ,其 纤维 | 
从 脑 桥 延 散 沟 内 侧 部 出 脑 后 ,向 前 上 方 走行 , 越 矣 骨 岩 尖 及 鞍 旁 海绵 罕 的 外 侧 壁 ,在 颅 底 经 较 长 | 
的 行程 后 ,由 眶 上 裂 入 眶 ,支配 外 直 肌 。 | 
民 球 运动 是 一 项 精细 而 协调 的 工作 ,在 眼 外 肌 中 只 有 外 直 肌 和 内 直 肌 呈 单 一 水 平 运动 ,其 | 
他 肌肉 都 有 向 儿 个 方向 运动 的 功能 (图 2-27), 既 可 互相 抵消 ,又 可 互相 协同 ,以 完成 眼球 向 某 一 | 
方向 的 运动 ,保证 影像 投射 在 两 侧 视 网 膜 的 | 
确切 位 置 。 如 上 直 肌 与 下 斜 肌 同时 收缩 时 区 上 直 肌 (内 上 ) 
眼球 向 上 ,而 其 内 收 与 外 展 的 力量 及 内 旋 与 
外 旋 的 力量 正好 抵消 ;上 和 斜 肌 与 下 斜 肌 协 同 
外 直 肌 外 展 时 ,向 下 与 向 上 的 力量 及 内 旋 与 
外 旋 的 力量 正好 抵消 。 眼 球 运 动 过 程 中 眼 
项 的 功能 也 进行 相应 的 协调 。 如 眼球 外 Cg)L 多 册 
旋 23" 时 ,上 直 肌 变 成 了 纯粹 的 提 肌 ,下 直 
1 变 为 纯粹 的 降 肌 ; 眼 球 极 度 内 旋 时 ,上 斜 图 2-27 右 眼 各 眼 外 册 运动 方向 


(外 展 ) 外 直 肌 内 直 肌 (内 收 ) 


次 


下 直 肌 (内 下 ) 


荣 记 
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有 册 则 变 为 降 肌 ,下 和 斜 肌 变 成 了 提 肌 - 各 眼 外 肌 的 主要 收缩 方向 是 复 视 检查 的 基础 : 

两 眼 的 共同 运动 无 论 是 随意 性 运动 还 是 反射 性 运动 永远 都 是 同时 和 协调 的 ,这 就 杰 求 与 眼球 
运动 有 关 的 所 有 神经 核 团 间 的 相互 紧密 联系 ,这 一 功能 是 通过 内 侧 纵 柬 来 实现 的 。 两 侧 的 内侧 纵 
束 , 上 自 中 脑 背 盖 , 下 抵 颈 艇 , 紧 靠 中 线 , 沿 脑 干 下 行 ,与 皮质 下 的 视觉 中 枢 及 听 党 中 概 ( 四 和 莽 体 上 于 
及 下 丘 ) 联 系 ,并 连接 双 侧 动 眼神 经 核 和 对 侧 展 神经 核 ,完成 视听 刺激 引起 头 及 眼 向 刺激 侧 不 随意 的 
反射 性 转动 。 内 侧 纵 束 还 接受 来 自 颈 艇 .前 庭 神经 核 .网 状 结构 以 及 来 自 皮 质 和 基底 核 的 神经 冲动 。 

【 病 损 表现 及 定位 诊断 】 

(一 ) 不 同 部 位 的 眼 肌 损害 

根据 损害 部 位 不 同 可 分 为 周围 性 . 核 性 、 核 间 性 及 核 上 性 四 种 眼 肌 麻 辛 。 如 腿 肌 呆 章 仅 限 
于 眼 外 肌 而 瞳孔 括约肌 功能 正常 , 称 眼 外 肌 麻 六 ; 相 反 瞳 孔 括 约 肌 麻 瘟 而 眼 外 肌 正 常 , 称 眼 内 肌 
麻痹 ; 眼 内 肌 与 眼 外 肌 均 麻 兽 , 称 全 眼 肌 麻 疗 。 

1. 周围 性 腿 肌 麻 疗 (peripheral ophthalmoplegia) 

(1) 动 眼 神经 麻痹 :完全 损害 时 表现 为 上 瞪 下 垂 ,眼球 向 外 下 斜视 (由 于 外 下 肌 及 上 上 和 斜 须 的 
作用 ), 不 能 向 上 、 向 内 、 向 下 转动 , 复 视 ,瞳孔 散 大 , 光 反 射 及 调节 反射 均 消失 。 和 常见 于 鼎 内 动脉 
瘤 .结核 性 脑膜 炎 , 颅 底 肿瘤 等 。 

(2) 滑车 神经 麻将 :单纯 滑车 神经 麻 癣 少见 ,多 合并 动 眼神 经 麻 兽 。 其 单纯 损害 表现 为 眼球 
位 置 稍 偏 上 ,向 外 下 方 活动 受 限 , 下 视 时 出 现 复 视 。 

(3) 展 神 经 麻痹 : 患 侧 眼 球 内 斜视 ,外 展 运动 受 限 或 不 能 , 伴 有 复 视 。 尝 
移 、 脑 桥 小 脑 脚 肿 瘤 或 糖尿 病 等 。 因 展 神 经 在 脑 底 行程 较 长 ,在 高 颅 压 时 
或 受 牵 拉 而 出 现 双 侧 麻 痹 ,此 时 无 定位 意义 。 

动 眼 滑车 及 展 神经 合并 麻辣 很 多 见 , 此 时 腿 肌 全 部 瘫 痰 ,眼球 只 能 直 视 前 方 , 不 能 向 任何 
方向 转动 , 呈 孔 散 大 , 光 反射 及 调节 反射 消失 。 常 见于 海绵 窦 血 栓 及 眶 上 裂 综合 征 。 

2 核 性 眼 肌 麻 癖 (nuclear ophihalmoplegia) 是 指 脑 干 病变 (血管 病 、 炎 症 肿瘤 ) 第 眼球 运 
动 神经 核 ( 动 眼 滑车 和 展 神经 核 ) 损 害 所 引起 的 眼球 运动 障碍 。 核 性 眼 肌 麻 瘟 与 周转 性 眼 肌 嘛 
痹 的 临床 表现 类 似 ,但 有 以 下 三 个 特点 :@ 双 侧 眼 球 运动 障碍 : 动 腿 神经 核 紧 靠 中 线 , 病 变 时 常 
为 双 侧 动 眼神 经 核 的 部 分 受累 ,引起 双 侧 眼球 运动 障碍 ;@@ 脑 干 内 邻近 结构 的 损害 : 展 神经 核 病 
变 常 损伤 闭 绕 展 神 经 核 的 面神经 纤维 , 故 同 时 出 现 同 侧 的 周围 性 面神经 麻痹 ;同时 卡 及 三 义 神 
经 和 锥 体 束 ,出 现 三 又 神经 麻 启 和 对 侧 偏瘫;@@ 分 离 性 眼 肌 麻 次 : 核 性 眼 肌 麻痹 可 表现 为 个 别 神 
经 核 团 选择 性 损害 ,如 动 眼神 经 核 亚 核 多 且 分 散 ,病变 时 可 仅 累及 其 中 部 分 核 团 而 引起 基 一 眼 
肌 受 累 , 其 他 眼 肌 不 受 影响 , 称 为 分 离 性 眼 肌 麻 兽 。 动 眼神 经 核 性 麻 闸 震 与 核 下 性 麻 阁 相 鉴 别 ， 
见 表 2-3。 


2 


| 


站 见于 具 咽 阁 颅 内 转 
常 受 床 于 里 骨 宕 尖 部 ， 


表 2-3 动 眼神 经 核 性 与 核 下 性 麻 疗 的 鉴别 


特征 。” 。 动 眼 神经 核 性 麻 疗 __ 动 眼神 经 核 下 性 麻 丫 
损伤 范围 动 眼 神经 核 位 于 中 线 ,两 侧 靠近 , 核 性 损伤 允 双 侧 “ 动 眼神 经 除 起 始 部 外 双 侧 距离 较 远 ， 
损伤 多 单 侧 
损伤 程度 核 群星 长 柱状 且 分 散 , 较 小 损害 多 时 部 分 损伤 , 旺 “完全 性 损害 , 呈 全 了 根 肌 膝 疗 


分 离 性 眼 肌 麻 疗 


眼 纶 应 肌 。 动 眼 神经 核 有 部 分 纤 绯 至 面神经 核 而 支配 眼 轮 臣 “不 伴 眼 轮 夏 肌 麻 疗 
肌 , 以 性 损害 可 伴 眼 轮 牙 员 麻 疗 

脱 孔 括约肌 ”瞳孔 括约肌 受 E-W 核 副交感 纤维 支配 , 核 性 损害 ”损伤 了 -W 核 加 入 动 眼神 经 的 副交感 
可 不 黑 及 EE-W 核 ,瞳孔 括约肌 正常 纤维 ,瞳孔 括约肌 受累 

其 他 结构 。 多 伴 脑 干 邻近 结构 受 崇 ,出 现 相 应 症状 多 伴 动 腿 神经 邻近 结 爸 受 崇 ,出 现 相 


应 症状 
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3. 核 间 性 眼 肌 麻 丫 (internuclear ophthalmoplegia) 病变 主要 损害 脑 干 的 内 侧 纵 束 , 故 又 称 
内 侧 纵 束 综合 征 - 内 侧 纵 束 是 眼球 水 平 性 同 向 运动 的 重要 联络 通路 , 它 连 接 一 侧 动 眼 神经 的 内 
下 肌 核 与 对 侧 展 神经 核 , 同 时 还 与 脑 桥 的 侧 视 中 枢 相 连 , 而 实现 眼球 的 水 平 同 向 运动 。 核 间 性 
腿 肌 麻痹 多 见于 脑 干 腔 院 性 梗死 或 多 发 性 硬化 。 可 表现 为 以 下 三 种 类 型 : 

(1) 前 核 间 性 眼 肌 麻 闸 : 病 变 位 于 脑 桥 侧 视 中 枢 与 动 眼神 经 核 之 间 的 内 侧 纵 束 上 行 纤 维 ( 图 
2-28)。 表 现 为 双眼 向 对 侧 注 视 时 , 患 侧 眼球 不 能 内 收 ,对 侧 眼 球 可 外 展 , 伴 单眼 眼 震 。 辐 辖 反 射 
正常 ,支配 内 聚 的 核 上 通路 位 置 平面 高 些 而 未 受 损 。 由 于 双 侧 内 侧 纵 束 位 置 接近 ,同一 病变 也 
可 使 双 侧 内 侧 纵 柬 受 损 , 出现 双 眼 均 不 能 内 收 。 


外 直 肌 
皮质 侧 祝 中 枢 皮质 侧 视 中 枢 


十 展 神经 展 神经 和 
C 


前 核 间 性 眼 肌 麻 疗 CC_ > 后 核 间 性 眼 肌 麻 疗 一 个 半 综 合 征 
损伤 部 位 损伤 部 位 损伤 部 位 


图 2-28 核 间 性 眼 肌 麻 阅 


(2) 后 核 问 性 眼 肌 采 疗 :病变 位 于 脑 桥 侧 视 中 枢 与 展 神经 核 之 间 的 内 侧 纵 束 下 行 纤维 (图 
2-28)。 表 现 为 两 眼 同 侧 注视 时 , 患 侧 眼球 不 能 外 展 , 对 侧 眼 球 内 收 正常 ;刺激 前 庭 , 患 侧 可 出 现 
正常 外 展 动作 ; 辐 转 反射 正常 。 

(3) 一 个 半 综 合 征 (one and a half syndrome ): 一 侧 脑 桥 被 盖 部 病变 ， 引起 脑 桥 侧 视 中 枢 和 
对 侧 已 交叉 过 来 的 联络 同 侧 动 眼神 经 内 直 肌 核 的 内 侧 纵 东 同时 受累 (图 2-28)。 表 现 为 患 侧 
眼球 水 平 注 视 时 既 不 能 内 收 又 不 能 外 展 ;对 侧 眼 球 水 平 注 视 时 不 能 内 收 , 可 以 外 展 ,但 有 水 平 
眼 震 。 

4. 核 上 性 眼 肌 麻 疗 (supranuclear ophthalmoplegia) 核 上 性 眼 肌 及 癖 亦 称 中 枢 性 眼 肌 膝 疗 ， 
是 指 由 于 大 脑 皮质 眼球 同 向 运动 中 枢 、 脑 桥 侧 视 中 枢 及 其 传导 束 损害 ,使 双眼 出 现 同 向 注视 运 
动 障碍 。 临 床 可 表现 出 以 下 凝视 麻 竭 : 
(1) 水 平 注视 麻 闸 :@ 皮 质 侧 视 中 枢 ( 额 中 回 后 部 ) 受 损 : 可 产生 两 眼 侧 视 麻 闸 。 破 坏 性 病变 
(如 脑 出 血 ) 出 现 双眼 向 病灶 对 侧 凝 视 麻 辛 , 故 表 现 双眼 向 病灶 侧 共 同 偏 视 ; 刺 激 性 病变 (如 
可 引起 双眼 向 病灶 对 侧 共 同 偏 视 ;@ 脑 桥 侧 视 中 枢 受 损 :位 于 展 神经 核 附 近 的 副 展 神 经 核 及 劳 
中 线 网 状 结构 ,发 出 的 纤维 到 达 同 侧 的 展 神经 核 和 对 侧 的 动 眼神 经 内 直 肌 核 ,支配 双眼 向 同 侧 
注视 ,并 受 对 侧 皮质 侧 视 中 枢 控 制 。 此 处 破坏 性 病变 可 造成 双 限 向 病灶 侧 凝 视 麻 疗 , 向 病灶 对 
侧 共 同人 篇 视 ( 图 2-29)。 
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OR 一 何 江 四 破坏 性 病灶 

| 一 一 一 正常 

脑 桥 侧 祝 中 枢 脑 桥 侧 祝 中 枢 麻辣 


图 2-29 ”水 平 注视 麻痹 


(2) 季 直 注视 麻辣 :上 丘 是 腿 球 生 直 同 向 运动 的 皮质 下 中 枢 , 上 于 的 上 半 司 眼球 的 向 上 运 
动 ,上 丘 的 下 半 司 眼球 的 向 下 运动 。 上 丘 病变 时 可 引起 腿 球 重 直 运动 障 得 。 上 丘 上 半 受 损 时 ， 
双眼 向 上 同 向 运动 不 能 , 称 帕 里 诺 综合 征 (Parinaud syndrome), 常 见于 松 果 体 区 肿 癌 。 上 撕 上 半 


注视 障碍 。 


刺激 性 病变 可 出 现 发 作 性 双眼 转向 上 方 , 称 动 眼 危 象 。 上 括 下 半 损 害 时 ,可 引起 两 腿 向 下 同 向 


核 上 性 眼 肌 麻痹 临床 上 有 三 个 特点 :四 双眼 同时 受累 ;@ 无 复 视 ;@@ 反 射 性 运动 仍 保存 , 即 
上 患者 双眼 不 能 随意 向 一 侧 运动 ,但 该 侧 突然 出 现 声响 时 ,双眼 可 反射 性 转向 该 侧 , 这 是 由 于 糯 叶 
有 纤维 与 全 .WV 和 WI 脑 神经 联系 的 缘故 。 
(二 ) 不 同 眼 肌 麻 癣 导致 的 复 视 


复 视 (diplopia) 是 眼 外 肌 麻 兽 时 经 常 出 现 的 表现 ,是 指 某 一 腿 外 肌 麻 疗 时 ,眼球 向 麻 兽 肌 收 
过 的 方向 运动 不 能 或 受 限 ,并 出 现 视 物 双 影 。 复 视 产生 的 原因 主要 是 : 当 眼 肌 麻 兽 时 患 侧 眼 轴 
偏 斜 ,注视 物 不 能 投射 到 双眼 视网膜 的 对 应 点 上 ,视网膜 上 不 对 称 的 刺激 在 视 中 枢 引起 两 个 影 
像 的 冲动 ,患者 则 感到 视野 中 有 一 实 一 虚 两 个 影像 , 即 所 谓 的 真 像 和 假 像 。 健 眼 能 使 外 界 物体 
的 影像 投身 到 黄斑 区 , 视 物 为 实 像 ( 即 真 像 ; 有 了 眼 肌 麻 六 的 患 眼 则 使 外 界 物体 的 影像 投射 到 黄斑 


区 以 外 的 视网膜 上 , 视 物 为 虚像 ( 即 假 像 )。 
复 视 成 像 的 规律 是 :一 个 


外 下 肌 麻 瘤 时 ,眼球 偏向 内 侧 ,虚像 位 于 实 像 外 侧 ;一 侧 内 直 肌 麻 


泗 时 ,眼球 偏向 外 侧 ,虚像 位 于 实 像 内 侧 ;支配 眼球 向 上 运动 的 眼 肌 麻痹 时 ,眼球 向 下 移 位 , 虚 
像 位 于 实 像 之 上 ;支配 眼球 向 下 运动 的 眼 肌 麻 狂 时 ,眼球 向 上 移 位 ,虚像 位 于 实 像 之 下 。 复 视 
设 明 显 的 方位 出 现在 廊 疗 肌 作用 力 的 方向 上 。 临 床上 可 根据 复 视 最 明显 的 方位 结合 实 ,虚像 
的 位 置 关 系 来 判断 麻 癖 的 眼 外 肌 , 如 右 侧 外 直 肌 麻辣 ,虚像 在 实 像 外 侧 ,双眼 向 右 仙 转 动 时 复 


视 最 明显 。 


(三 ) 不 同 部 位 损害 所 致 的 障 孔 改变 be re 
是 由 动 眼神 经 的 副交感 神经 纤维 (支配 脐 孔 括约肌 ) 和 颈 上 交感 神经 季 发 


1. 瞳孔 的 大 小 


出 的 节 后 神经 纤维 (支配 瞳孔 散 大 肌 ) 共同 调节 的 。 当 动 眼神 经 的 副交感 神经 纤维 损伤 时 出 现 
赃 孔 散 大 ,而 交感 神经 纤维 损伤 时 出 现 瞳孔 缩小 。 在 普通 光线 下 瞳孔 的 直径 约 3-4mm，- 股 认 


EE 
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为 暗 孔 直径 小 于 2mm 为 瞳孔 缩小 ,大 于 5mm 为 瞳孔 散 大 。 


(1) 齐 孔 缩小 :见于 菇 上 交感 神经 径路 损害 。 
感 中 枢 (2 级 神经 元 ), 交 换 神经 元 后 纤维 经 胸 及 颈 交 感 干 至 颈 上 
经 颈 内 动脉 交感 神经 从 至 上 有 瞪 板 肌 、 眼 眶 肌 、 瞳 孔 


维 至 C8~T2 侧 角 的 痊 艇 
神经 节 (3 级 神经 元 ), 交 换 神经 元 后 节 后 
开 大 肌 及 汗腺 和 血管 (图 2-30)-。 一 侧 颈 上 交 / 
双 侧 交感 神经 的 中 枢 径 路 , 则 出 现 双 侧 瞳孔 针尖 
藤 众 眼 药 中 毒 等 。 


下 丘脑 交感 中 枢 (1 级 ) 


辜 筷 开 大 肌 
下 瞪 板 肌 
汗腺 
毛细 血管 肢 
颈 上 交感 


冰 往 交感 中 枢 (2 级 ) 


颈 内 动脉 交感 神经 丛 


交感 中 枢 位 于 下 丘脑 (1 级 神经 元 ), 发 出 的 纤 
感 


样 缩小 ,见于 脑 桥 出 血 .脑室 出 血压 迫 脑 干 或 镇 


i! 
神经 节 (3 级 ) 


(2) 瞳孔 散 大 :见于 动 眼 神经 麻 闸 。 由 于 
动 眼神 经 的 副交感 神经 纤维 在 神经 的 表面 ， 
所 以 当 矣 叶 钩 回 疝 时 ,可 首先 出 现 暗 孔 散 大 
而 无 眼 外 肌 麻 闸 。 视 神经 病变 失明 及 阿托品 
类 药物 中 毒 时 瞳孔 也 可 散 大 。 

2. 瞳孔 光 反 射 异常 ”见于 光 反 射 通路 
损害 。 有 瞳孔 对 光 反 射 是 指 受到 光线 刺激 后 暗 
孔 缩小 的 反射 ,分 为 直接 光 反 射 和 间接 光 反 
射 。 其 传导 通路 为 :光线 一 视网膜 一 视神经 
王 视 交 义 一 视 束 一 上 丘 辟 一 上 丘 一 中 脑 项 盖 
前 区 一 两 侧 E-W 核 一 动 眼 神经 一 睫 状 神经 
季 一 节 后 纤维 一 瞳孔 括约肌 (网 2-31)。 传导 
季 路 上 任何 一 处 损害 均 可 引起 瞳孔 光 反 射 消 
失 和 瞳孔 散 大 。 但 由 于 司 瞳 孔 光 反射 的 纤维 
不 进入 外 侧 膝 状 体 , 所 以 外 侧 膝 状 体 . 视 放 射 
及 枕 叶 视觉 中 枢 损 害 引 起 的 中 枢 性 失明 不 出 
现 瞳 孔 散 大 及 光 反 射 消失 。 

3. 辐 连 及 调节 反射 异常 


辐 连 及 调节 


图 2-30” 眼 交感 神经 通路 


瞳孔 括约肌 


视 束 一 一 他 
E-W 核 
外 侧 膝 状 体 
内 侧 膝 状 体 
中 脑 项 盖 前 区 自主 神经 纤维 
视觉 纤维 
光 反 射 纤维 
图 2-31 光 反 射 通路 
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反射 是 指 注视 近 物 时 双眼 会 聚 ( 辆 恩 ) 及 瞳孔 缩小 (调节 ) 的 反射 ,两 者 也 合 称 集合 反射 ， 箱 恩 及 
调节 反射 的 传导 通路 是 : 
( 辐 回 反射 ) 两 眼 内 直 肌 ~ 动 眼神 经 正中 核 中 
视网膜 一 视神经 一 视 交叉 一 视 东 一 外 侧 膝 状 体 一 枕 叶 纹 状 区 一 项 盖 前 区 
(调节 反射 ) 瞳 孔 括约肌 、 睫 状 肌 一 动 眼 神经 E-W 核 一 
调节 反射 丧失 见于 白喉 (损伤 睫 状 神经 ) 及 脑 炎 (损伤 中 脑 )， 辐 转 反 射 形 失 见 于 帕 全 森 综 
合 征 ( 由 于 肌 强直 ) 及 中 脑病 变 - 
4. 阿 一 罗 有 瞳孔 (Argyll-Robertson pupil) 表现 为 两 侧 瞳 孔 较 小 ,大 小 不 等 ,边缘 不 效 , 光 反射 


性 硬化 及 带 状 疱疹 等 。 由 于 项 盖 前 区 内 支配 瞳孔 光 反 射 和 调节 反射 的 神经 纤维 并 不 相同 ,所 以 
调节 反射 仍然 存在 。 

5. 埃 迪 瞳孔 (Adie pupil) 又 称 强直 性 瞳孔 (tonic pupilD)。 多 见于 中 年 女性 ,表现 为 一 侧 暗 
和 孔 散 大 ,直接 、 间 接 光 反射 及 调节 反射 异常 。 在 普通 光线 下 检查 ,病变 瞳孔 光 反 射 消失 ;但 在 暗 
处 强 光 持续 照射 ,瞳孔 可 出 现 缓慢 的 收缩 ,光照 停止 后 瞳孔 又 缓慢 散 大 。 调节 反射 也 同样 反应 
缓慢 ,以 一 般 方法 检查 瞳孔 不 缩小 ,但 让 患者 较 长 时 间 注视 一 近 物 后 ,瞳孔 可 缓慢 缩小 ,而 日 比 
正常 侧 还 小 ,停止 注视 后 可 缓慢 恢复 。 伴 有 全 身 腿 反 射 (特别 是 膝 反 射 和 跟 胁 反射 ) 减 絮 或 消失 。 
若 同时 伴 有 节 段 性 无 汗 及 直立 性 低 血 压 等 , 称 为 埃 迪 综合 征 (Adie syndrome ), 其 病因 和 发 病人 机制 


尚 不 清楚 。 


四 、 三 又 神经 

【 解剖 结构 及 生理 功能 】 

三 叉 神 经 (trigeminal nerve, V ) 为 混合 性 神经 ,含有 一 般 抠 体感 觉 和 特殊 内 脏 运 动 两 种 神经 
纤维 。 感 觉 神经 司 面部 .口腔 及 头 项 部 的 感觉 ,运动 神经 支配 咀嚼 肌 的 运动 。 

(一 ) 感觉 神经 纤维 

第 1 级 神经 元 位 于 三 又 神经 半月 节 , 三 又 神经 半月 节 位 于 矣 骨 岩 尖 三 叉 神 经 压 迹 处 , 颈 内 
动脉 的 外 侧 和 海绵 窦 的 后 方 。 三 又 神经 半月 节 与 消 角 后 根 神经 节 相 似 , 含 假 单 极 神经 细胞 ,其 
周围 突 分 为 眼神 经 、 上 颌 神经 和 下 颌 神经 三 个 分 支 ,分 布 于 头皮 前 部 和 面部 的 皮肤 及 眼 、 岛 . 口 
腔 内 乎 膜 ,分 别 经 眶 上 裂 . 圆 孔 及 卵 圆 孔 人 颅 。 其 中 枢 突进 入 脑 桥 后 , 深 感 党 纤维 终止 于 二 又 神 
经 中 脑 核 ; 触 党 纤维 终止 于 三 又 神经 感觉 主 核 ; 痛 温 觉 纤维 沿 三 义 神 经 消 束 下 降 , 终 止 于 三 义 神 
经 消 束 核 。 三 又 神经 消 束 核 是 最 长 的 脑 神经 核 ,从 脑 桥 至 第 二 颈 揣 后 角 ,来 自 面部 中 央 区 (D 周 ) 
的 靖 温 党 纤维 止 于 兰 束 核 的 上 部 ;来 自 面 部 周 玮 区 ( 耳 周 ) 的 纤维 止 于 此 核 的 下 部 。 这 种 节 段 特 
不 ,在 临床 上 有 较 重 要 的 定位 意义 。 由 感觉 主 核 及 疹 束 核 的 2 级 神经 元 发 出 的 纤维 交叉 至 对 侧 
组 成 三 义 丘 系 上 升 , 止 于 丘脑 腹 后 内 侧 核 ,从 丘脑 3 级 神经 元 发 出 的 纤维 经 内 碍 后 肢 最 后 终止 
于 中 央 后 回 感觉 中 枢 的 下 1/3 区 (图 2-32)。 

1. 眼神 经 (第 1 支 ) 接受 来 自 颅 硕 前 部 头皮 .前额 \ 鳃 背 、 上 上 蛤 的 皮肤 以 及 鼻腔 上 部 . 额 罕 、 
角膜 与 结膜 等 处 的 笑 膜 感觉 ,经 眶 上 和 裂 入 颅 。 眼 神经 是 角膜 反射 的 传人 纤维 。 

2. 上 颌 神经 (第 2 支 ) 分 布 于 眼 与 口 欣 之 间 的 皮肤 、 上 层 . 上 颌 牙齿 和 齿 卢 . 硬 加 和 软 腾 、 
遍 桃 体 窝 前 部 , 锚 腔 、 上 售 灾 及 并 啊 部 黏膜 等 ,经 贺 孔 入 颅 。 

3. 下 颌 神经 (第 3 支 ) 是 混合 神经 ,与 三 叉 神经 运动 支 并 行 ,感觉 纤维 分 布 于 恒 活 区 
和 口 列 以 下 的 皮肤 .下颌 部 的 牙齿 及 牙 眼 . 舌 前 2/3 .口腔 底部 理 膜 ,外耳 道 和 鼓膜 ,经 卵 辐 
也 人 颅 。 
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中 央 前 回 下 LU3 


中 央 后 回 下 13 


三 叉 神经 周围 支 损伤 


“眼神 经 


三 又 神经 核 损伤 
运动 纤维 
痛觉 纤维 
触觉 纤维 


图 2-32 三 叉 神 经 传导 通路 


(二 ) 运动 神经 纤维 

一 又 神经 运动 纤维 起 自 脑 桥 三 义 神经 运动 核 ,发 出 纤维 在 脑 桥 的 外 侧 出 脑 ,经 钨 圆 孔 出 颅 ， 
走行 于 下 颌 神经 内 , 支 沁 咀嚼 肌 ( 杜 了 肌 . 咬 肌 、 波 内 肌 、 忱 外 肌 ) 和 鼓膜 张 肌 等 。 主 要 司 咀嚼 运动 
和 张口 运动 。 骂 内 .外 肌 的 功能 是 将 下 颌 推 向 前 下 , 故 一 侧 神经 麻 冶 时 ,张口 时 下 颌 向 患 侧 偏 斜 。 
二 又 神经 运动 核 受 双 侧 皮质 脑 干 束 支配 。 

(三 ) 角膜 反射 通路 

刺激 角膜 通过 以 下 通路 引起 闭 眼 反应 :角膜 一 三 又 神经 眼 支 一 三 又 神经 半月 神经 节 一 三 又 
福 经 感觉 主 核 一 两 侧 而 神经 核 _, 面 神经 一 眼 轮 臣 肌 ( 出 现 闭 眼 反应 )。 角 膜 反 射 是 由 三 义 神经 的 
眼神 经 与 面神经 共同 完成 的 。 当 三 义 神经 第 1 支 (眼神 经 ) 或 面神经 损害 时 , 均 可 出 现 角膜 反射 
消失 。 

【 病 损 表 现 及 定位 诊断 】 

(一 ) 三 叉 神经 周围 性 损害 
习 于 性 损害 包括 三 又 神经 半月 节 、 三 义 神经 根 或 三 个 分 支 的 病变 。 刺 激 性 症状 主要 表 
现 为 三 叉 神经 痛 ; 破 坏 性 症状 主要 表现 为 三 又 神经 分 布 区 域 感觉 减弱 或 消失 ,咀嚼 肌 麻 疗 ， 
张口 时 下 领 向 患 侧 偏 斜 。 多 见于 颅 中 窝 脑 膜 冶 、 民 咽 癌 颅 底 转移 及 三 叉 神经 节 带 状 疱疹 病 
毒 感染 等 。 
.三叉 神经 半月 节 和 三 叉 神经 根 的 病变 “表现 为 三 又 神经 分 布 区 的 感觉 障碍 ,角膜 反射 减 
弱 或 消失 , 咀 虽 肌 凑 痪 。 多 数 合并 有 第 虽 、 旭 对 脑 神经 和 同 侧 小 脑 损伤 的 症状 和 体征 。 
2， 三叉 神 经 分 支 的 病变 表现 为 三叉 神 经 各 分 支 分 布 范围 内 的 痛 、 温 .触觉 均 减 弱 或 消失 。 
如 为 眼神 经 病变 可 合并 角膜 反射 减弱 或 消失 ; 如 为 下 颌 神经 病变 可 合并 同 侧 咀嚼 贞 无 力 或 次 
痪 ,张口 时 下 颌 向 患 侧 偏 斜 . 

(二 ) 三 叉 神经 核 性 损害 

1 感觉 核 “ -又 神 经 疹 束 核 损害 表现 为 同 侧面 部 洋葱 皮 样 分 离 性 感觉 障碍 .特点 为 :了 分 
山 性 感觉 隘 得 : 痛 温 觉 缺 失 而 触 觉 和 深 感 觉 存在 ;于洋 草皮 样 分 布 : :又 神经 疹 束 核 很 长 . 当 笔 认 


二 


本 第 二 章 神经 系统 的 解剖 .生理 及 病 损 的 定位 诊断 
神经 上 来 们 上 部 损害 时 ,出现 口外 肝 肝病 刘 演 诺 碍 ,而 下 部 损害 时 , 则 面部 周边 区 及 是 训 区 域 


温 觉 障碍 ,可 产生 面部 洋葱 皮 样 分 布 的 感觉 障碍 。 常 见于 延 艇 空洞 证 . 延 盘 背 外 仙 综 合 征 及 
脑 干 肿瘤 等 。 
2. 运动 核 一 侧 三 又 神经 运动 核 损害 ,产生 同 侧 咀 咀 肌 无 力 或 竣 痪 ,并 可 位 肌 鞭 缩 , 瀛 TI 时 


下 颌 向 患 侧 偏 斜 。 常 见于 脑 桥 肿 瘤 - 


五 、 面 神 经 
【解剖 结构 及 生理 功能 】 
面神经 (facial nerve, WD) 为 混合 性 神经 ,其 主要 成 分 是 运动 神经 , 司 面 部 的 表情 运动 ;次 
分 为 中 间 神 经 ,含有 内 脏 运 动 纤维 、 特 殊 内 脏 感觉 纤维 和 秽 体 感觉 纤维 , 司 味觉 和 腺 休 ( 激 腺 
唾液 腺 ) 的 分 泌 , 以 及 内 耳 .外耳 道 等 处 的 皮肤 感觉 (图 2-33)。 


Sa 


脑 桥 

展 神经 核 
面神经 核 
上 小 省 核 
中 间 神 经 
孤 束 核 


三 又 神经 淮 束 核 
翼 胆 神经 节 面神经 运动 纤维 
ox 
i 膝 状 神经 节 
天 神经 钴 皮 肌 神经 
下 神经 节 颈 支 
颌 下 神经 节 开交 
舌 前 2/3 和 外 耳 道 皮肤 
天 下 腺 闫 支 


颌 下 腺 下 颌 缘 支 


一 一 一 殉 体 运动 纤维 躯体 感觉 纤维 
内 脏 运动 纤维 ------- 特殊 内 及 感觉 纤维 


图 2-33 面神经 分 支 及 分 布 


(一 ) 运动 纤维 

运动 纤维 发 自 位 于 脑 桥 下 部 被 盖 腹 外 侧 的 面神经 经 核 ,其 纤维 行 于 背 内 侧 , 绕 过 展 神 经 核 ， 
再 向 前 下 行 ,于 脑 桥 下 缘 邻 近 听 神经 处 出 脑 。 此 后 与 位 听 神 经 并 行 ,共同 进入 内 耳 孔 ,在 内 上 听 
道 底 部 ,面神经 与 位 听 神 经 分 离 , 再 经 面神经 管 下 行 ,在 面神经 管 转弯 处 横 过 膝 状 神经 节 ,沿途 
分 出 狂 骨 肌 神 经 和 鼓 索 神经 ,最 后 经 茎 乳 孔 出 颅 , 穿 过 腮腺 ,支配 除了 咀 电 肌 和 上 瞪 提 肌 以 外 
的 面部 诸 表 情 肌 及 耳 部 肌 . 杭 肌 、 颈 阔 肌 及 锐 骨 肌 等 。 支 配 上 部 面 肌 ( 额 肌 、 人 
的 神经 元 受 双 侧 皮质 脑 干 束 控制 ， 支配 下 部 面 贞 (类 肌 及 口 轮 臣 肌 ) 的 神经 元 受 对 侧 皮质 脑 干 
上 控制 。 

(二 ) 感觉 纤维 

面神经 的 感觉 纤维 为 中 间 神 经 ,分 为 以 下 两 种 : 

1. 味觉 纤维 ”是 感觉 纤维 中 最 主要 的 部 分 。 味 觉 的 第 1 级 神经 元 在 上 膝 状 神经 节 , 周 用 突 % 

面神经 下 行 ,在 面神经 管内 ,离开 面神经 向 前 走 , 形 成 鼓 索 神经 ,参加 到 再 神 经 ( =: 义 神经 下 颌 
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的 分 支 ) 中 ,终止 于 舌 前 2/3 味 管 , 司 舌 前 2/3 味觉 ;中 枢 突 形成 面神经 的 中 间 神 经 ,在 运动 支 的 
外 仙 进 入 脑 桥 ,与 舌 咽 神 经 的 味 党 起 ,终止 于 孤 束 核 ( 第 2 级 神经 元 )。 从 孤 束 核发 出 纤维 
交叉 至 对 侧 , 位 于 内 侧 丘 系 的 内 侧 上 行 ,终止 于 丘脑 外 侧 核 (第 3 级 神经 元 ), 再 发 出 纤维 终止 于 
中 央 后 回 下 部 。 

2. 一 般 躬 体感 觉 纤维“ 感觉 细胞 也 位 于 膝 状 神经 节 内 ,接受 来 自 鼓膜 内耳、 外耳 及 外 耳 道 
皮肤 的 感觉 冲动 。 这 些 纤维 病变 时 则 产生 年 痛 。 

(三 ) 副交感 神经 纤维 

一 交感 神经 纤维 司 泪腺 、 舌 下 腺 及 售 下 腺 的 分 泌 。 从 脑 桥 上 泌 泛 核 发 出 的 副交感 
神经 ,经 中 间 神 经 一 鼓 索 神经 一 舌 神 经 至 颌 下 神经 节 , 其 节 后 纤维 支配 舌 下 腺 及 颌 下 腺 
的 分 泌 。 司 泪腺 分 泌 的 纤维 经 中 间 神 经 加 入 岩 浅 大 神经 ,至 惨 肚 神经 节 , 节 后 纤维 支配 
泪腺 。 

【 病 损 表现 及 定位 诊断 】 

面神经 损伤 根据 不 同 部 位 分 中 枢 性 及 周围 性 ,各 有 其 特点 。 

(一 ) 上 运动 神经 元 损伤 所 致 的 中 枢 性 面神经 麻 沁 

病变 在 一 侧 中 央 前 回 下 部 或 皮质 延 篮 束 。 临 床 仅 表现 为 病灶 对 侧 下 面部 表情 肌肉 痪 , 即 鼻 
展 沟 变 浅 .口角 轻 度 下 垂 ,而 上 部 面 肌 ( 额 肌 和 眼 轮 臣 肌 ) 不 受累 , 皱 层 . 皱 额 和 闭 眼 动作 均 无 障 
得 (图 2-34)。 和 常见 于 脑 血管 病 等 。 

(二 ) 下 运动 神经 元 损伤 所 致 的 周转 性 面神经 麻 兽 

病变 在 面神经 核 或 核 以 下 周围 神经 。 临 床 表 现 为 同 侧面 肌 瘫 痰 , 即 患 侧 额 纹 变 浅 或 消失 ， 
不 能 皱眉 ,上 腿 裂变 大 , 眼 瞪 闭合 无 力 ,用力 闭 眼 时 眼球 向 上 外 方 转动 ,显露 由 色 巩 膜 , 称 为 贝尔 
(Bel) 征 ,患者 捍 展 沟 变 浅 ,口角 下 垂 并 牌 向 健 侧 , 鼓 爵 漏 气 ,不 能 吹 口哨 ,食物 易 残 存 于 颊 部 与 
齿 眼 之 问 ( 图 2-34)。 周 围 性 面神经 麻 闸 时 ,还 可 以 进一步 根据 伴 发 的 症状 和 体征 确定 病变 的 具 
体 部 位 (网 2-35)。 


同 侧 皮质 脑 干 东 “。 
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周围 性 面瘫 


1 
fa 


€ 


cs 


第 二 章 ”神经 系统 的 解剖 、 生 理 及 病 损 的 定位 诊断 


1. 面神经 管 前 损害 

(1) 面神经 核 损 害 :表现 周围 性 面神经 
麻痹 外 , 常 伴 有 展 神 经 麻痹 ,对 侧 锥 体 束 征 ， 
病变 在 脑 桥 。 常 见于 脑 干 肿瘤 及 血管 病 。 

(2) 膝 状 神经 节 损害 :表现 为 周围 性 面 
神经 麻痹 , 舌 前 2/3 味 党 障碍 及 泪腺 .唾液 
腺 分 泌 障 碍 ( 鼓 索 受累 ), 可 伴 有 听觉 过 人 敏 ( 狂 
骨 肌 神经 受累 ), 耳 后 部 剧烈 疼痛 ,鼓膜 和 外 
耳 道 疱疹 , 称 享 特 综合 征 (Hunt syndrome )- 
见于 膝 状 神经 节 带 状 疱疹 病毒 感染 - 

2. 面神经 管内 损害 ”表现 为 周围 性 面 
神经 麻痹 伴 有 舌 前 2/3 味觉 障碍 及 唾液 腺 
分 泌 障 碍 ,为 面神经 管内 鼓 索 神经 受累 ;如 
还 华 有 听觉 过 敏 , 则 病变 多 在 锐 骨 肌 神 经 
已 

3. 茎 乳 孔 以 外 病变 
i 神经 麻痹 。 
面神经 麻痹 的 定位 诊断 ,首先 要 区 别 是 
周围 性 面神经 麻痹 ,还 是 中 枢 性 面神经 麻 竟 
( 表 2-4)。 如 为 周围 性 面神经 麻痹 ,还 要 区 
分 是 脑 干 内 还 是 脑 干 外 。 这 种 明确 的 定位 
对 疾病 的 定性 诊断 有 重要 价值 


只 表现 为 周围 性 


本 | 


岩 浅 大 神经 一 二 -一 


铀 骨 肌 神经 


鼓 案 神经 


内 下 和 孔 


中 间 神 经 


MA 
借支 让 体 运动 纤维 
i 内 脏 运 动 纤维 


下 颌 缘 支 


图 2-35 面神经 各 节 段 


表 2-4 周围 性 与 中 枢 性 面神经 麻痹 的 鉴别 


特征 周围 性 面神经 麻 疗 
面瘫 程度 重 轻 
症状 表现 面部 表情 肌 瘫 痪 使 表情 病灶 


中 枢 性 面神经 麻 疗 


十 侧 下 部 面部 表情 肌 次 痪 ( 熏 展 沟 变 浅 和 口角 下 


垂 ), 宽 支 无 损 ( 两 侧 中 枢 支 配 ), 皱 额 . 皱 层 和 闭 眼 动作 


;病灶 对 侧面 部 随意 动作 丧失 而 喘 . 笑 等 动作 仍 


保存 ; 常 伴 有 病灶 对 侧 偏 次 和 中 枢 性 舌 下 神经 竣 


动作 丧失 
无 障碍 
恢复 速度 缓慢 较 快 
常见 病因 面神经 炎 


脑 血管 疾病 及 脑 部 肿瘤 


Sn 


六 、 削 庭 册 神经 


[ 解剖 结构 及 生理 功能 】 


前 庭 蜗 神经 (vestibulocochlear nerve ; 则 ) 又 称 位 听 神 经 ,是 特殊 躯体 感觉 性 神经 ,由 照 神 经 和 


前 庭 神经 组 成 


(一 ) 蜗 神经 


蜗 神 经 (cochlear nerve) 起 自 内 是 螺 旋 神经 节 ( 蝇 神经 节 ) 的 双 极 神经 元 (1 级 神经 元 ), 其 周 
周 突 感受 内 年 螺旋 器 (Conti 咒 ) 毛 细胞 的 冲动 ,中 枢 突 进入 内 听 道 组 成 蜗 神 经 ,终止 于 脑 桥 尾 端 


的 蜗 神 经 前 后 核 (2 级 神经 元 ), 发 出 的 纤维 一 -六 
侧 丘 系 ,终止 于 四 车 体 的 下 丘 ( 昕 反射 中 枢 ) 及 内 倪 


汕 分 经 斜 方 体 至 对 侧 ， 


-部 分 在 回 侧 上行 ,形成 外 
膝 状 体 (3 级 神经 元 ), 内 侧 膝 状 体 发 出 纤维 


第 二 章 


经 内 圳 后 肢 形成 听 辐 射 , 终 止 于 卉 横 回 皮 
质 听 觉 中 枢 ( 图 2-36)- 蜗 神 经 主要 传导 
听觉 。 

(二 ) 前 庭 神经 

前 庭 神 经 (vestibular nerve) 起 自 内 是 
前 庭 神经 节 的 双 极 细胞 (1 级 神经 元 ), 其 周 
珊 突 分 布 于 三 个 半 规 管 的 椭圆 可 、 球 亚 和 
谈 腹 ,感受 身体 和 头 部 的 空间 移动 。 中枢 
突 组 成 前 庭 神经 .和 蜗 神 经 一 起 经 
入 颅 朋 ,终止 于 脑 恬 和 延揽 的 前 庭 神 经 核 
群 (内 侧 核 , 外 侧 核 . 上 核 和 痊 艇 核 ) (2 级 
神经 元 )。 发 出 的 纤维 一 小 部 分 经 过 小 脑 
下 脚 止 于 小 脑 的 绒 球 小 结 叶 ; 由 前 庭 神 经 
外 侧 核发 出 的 纤维 构成 前 庭 疹 通 束 , 止 于 
同 侧 前 凶 细 胞 ,调节 躯体 平衡 ;来 自 其 他 前 
庭 神经 核 的 纤维 加 入 内 侧 纵 束 ,与 眼球 运 
动 神 经 核 和 上 颈 稀 联系 ,调节 眼球 及 颈 肌 
反射 性 活动 (网 2-37)。 前 庭 神经 的 功能 为 
反射 性 调节 机 体 的 平衡 ,调节 机 体 对 各 种 
加 速度 的 反应 。 
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【 病 损 表现 及 定位 诊断 】 
(一 ) 蝇 神 经 


蜗 神 经 损害 时 主要 表现 为 听力 障 候 和 十 鸣 


神经 系统 的 解剖 、 生 理 及 病 损 的 定位 诊断 


图 2-36 ” 蜗 神 经 传导 通路 
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详 见 第 二 章 
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(二 ) 前 庭 神 经 
前 庭 神经 损害 时 可 表现 为 眩晕 眼球 震颤 及 平衡 障碍 。 详 见 第 三 章 。 
七 、 甘 咽 、 迷 走神 经 

舌 咽 神 经 (glossopharyngeal nerve, 区) 和 迷走 神经 (vagus nerve, X ) 均 为 混合 性 神经 ,都 包括 
特殊 内 脏 运动 一般 内 脏 运 动 (副交感 ) 一 般 内 脏 感 党 和 躯体 感觉 四 种 成 分 ,另外 , 舌 咽 神经 还 
包含 特殊 内 脏 感觉 纤维 。 两 者 有 共同 的 神经 核 ( 疑 核 和 孤 束 核 ). 共 同 的 走行 和 共同 的 分 布 
疑 核发 出 的 纤维 随 舌 咽 神经 和 迷走 神经 支配 软 采 .咽喉 和 食管 上 部 的 横 纹 肌 , 舌 咽 神 经 和 迷走 
神经 的 一 般 内 脏 感觉 纤维 的 中 枢 突 终止 于 孤 束 核 。 

【 解剖 结构 及 生理 功能 】 

(一 ) 舌 咽 神经 

1. 感觉 神经 QD 特殊 内 脏 感觉 纤维 :其 胞 体位 于 下 神经 节 , 中 枢 突 止 于 孤 束 核 ,周围 突 分 布 
于 百 后 1/3 味蕾 ,传导 味觉 ;@) 一 般 内 脏 感觉 纤维 :其 胞 体 亦 位 于 下 神经 节 , 中 枢 突 止 于 孤 束 核 , 周 
围 突 接受 咽 ,扁桃 体 .身后 1/3、 咽 鼓 管 和 鼓室 等 处 生 膜 ,接受 黏膜 的 感 党; 分布 于 颈 动 脉 突 和 颈 动 
脉 小 球 的 纤维 ( 赛 神经 ) 与 呼吸 ,血压 和 脉搏 的 调节 有 关 ;@@ 一 般 身 体感 觉 纤维 : 甚 胞 体位 于 上 神 
经 节 , 其 周围 突 分 布 于 耳 后 皮肤 ,中 枢 突 到 三 又 神经 浓 束 核 ,接受 耳 部 皮肤 的 一 般 感 觉 (图 2-38)。 


耳 神 经 节 颈 上 神经 节 


至 舌 后 1/3 
至 蕉 突 咽 肌 


1 

1 特殊 内 胜 运动 纤维 
下 
站 一 般 内 腑 运动 纤维 
| 

下 


躯体 感觉 纤维 
i 一 般 内 脏 感觉 纤 维 
RR 特殊 内 脏 感 觉 纤 维 


图 2-38 括 咽 神经 的 分 支 和 分 布 


2. 特殊 内 脏 运 动 纤维 “起 自 延 艇 疑 核 ,经 颈 静 脉 孔 出 颅 ,支配 葵 突 咽 肌 ,功能 是 提高 咽 穹 
隆 , 与 迷走 神经 共同 完成 乔 咽 动作 (网 2-38)。 

3. 副交感 纤维 “为 一 般 内 脏 运 动 纤维 ,起 自 下 记 沽 核 ,经 鼓室 神经 . 岩 浅 小 神经 ,终止 于 丁 
神经 节 , 其 节 后 纤维 分 布 于 腿 腺 , 司 腮腺 分 泌 (图 2-38)。 
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(二 ) 迷走 神经 
迷走 神经 是 行程 最 长 ,分 布 范围 最 广 的 脑 神经 。 
1. 感觉 纤维 ”中 一 般 服 体感 


se 
匈 


定位 诊断 


纤维 :其 胞 体位 于 上 神经 节 ( 颈 静脉 神经 节 ) 内 ,中 枢 突 止 于 


三 又 神经 浓 束 核 ,周围 突 分 布 于 外 耳 道 、 耳 廊 四面 的 一 部 分 皮肤 ( 耳 支 ) 及 硬 脑膜 ;@ 一 般 内 脏 感 
觉 纤维 :其 胞 体位 于 下 神经 节 ( 结 状 神经 节 ) 内 ,中 枢 突 止 于 孤 束 核 ,周围 突 分 布 于 咽 \ 哈 、 食 管 、 


气管 及 胸 腹 腔 内 诸 脏 器 (图 2-39)。 
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图 2-39 迷走 神经 的 分 支 及 分 布 


2. 特殊 内 脏 运动 纤维 ”起 自 疑 核 ,由 橄榄 体 的 背 侧 出 延 久 ,经 颈 静 脉 孔 出 颅 ,支配 软 腾 、 明 


及 只 部 的 横 纹 肌 ( 图 2-39)。 
3. 副交感 纤维 “为 一 般 内 脏 运 动 纤维 ,起 自 迷走 神经 背 核 ,其 纤维 终止 了 


FF 迷走 神经 从 


的 副交感 神经 节 ,发 出 的 节 后 纤维 分 布 于 胸 腹 腔 诸 胜 器 ,控制 平滑 肌 、 心 肌 条 
(图 2-39)-。 


1 腺 体 的 活动 
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【 病 损 表现 及 定位 诊断 】 

(一 ) 舌 咽 、 迷 走神 经 共同 损伤 

舌 咽 , 迷 走神 经 彼此 邻近 ,有 共同 的 起 始 核 , 常 同时 受 损 , 表 现 为 声音 噶 哑 . 春 喝 困难、 饮水 
哈 咳 及 咽 反 射 消 失 , 称 延 通 麻 痹 (真性 延 估 麻 兽 ), 临 床上 也 习惯 称 为 球 麻痹 - 一 侧 损伤 时 症状 绞 
轻 ,张口 时 可 见 瘫 痪 一 侧 的 软肋 号 较 低 , 脖 垂 偏向 健 侧 ,患者 发 " 啊 ” 音 时 患 侧 软 膛 上 抬 受 限 , 患 
侧 咽 部 感觉 缺失 , 响 反 射 消失 ,见于 吉 兰 一 巴 雷 综合 征 及 Wallenberg 综合 征 等 。 否 咽 .迷走 神经 
的 运动 核 受 双 侧 皮质 脑 干 束 支配 , 当 一 侧 损害 时 不 出 现 球 麻 兽 症状, 当 双 侧 皮质 延 拨 束 损伤 时 
才 出 现 构 音 障碍 和 吞咽 困难 ,而 咽 反射 存在 , 称 假 性 球 麻痹 ,常见 于 两 侧 大 脑 半球 的 血管 病变 
真性 球 麻痹 与 假 性 球 麻痹 的 鉴别 见 表 2-5。 


表 2-5 ”真性 球 麻 交 与 假 性 球 麻 兽 的 鉴别 


特征 真性 球 麻痹 假 性 球 麻 疗 
病变 部 位 。 香 咽 .迷走 神经 ，( 一 侧 或 两 侧 ) | 双 侧 皮 质 脑 下 束 
下 颌 反射 消失 亢进 
于 消失 在 在 
强身 强 笑 学 六 
瑞 肌 著 缩 可 有 流 
双 锥 体 束 征 无 党 有 


(二 ) 天 中、 迷走 神经 单独 受 损 

下 咽 神 经 麻痹 主要 表现 为 咽 部 感觉 减退 或 丧失 , 咽 反射 消失 . 舌 后 1/3 味觉 表 失 和 咽 员 和 轻 度 
准 痪 :迷走 神经 麻 兽 时 出 现 声 音 听 哑 , 构 音 障 得 、 软 膀 不 能 提升 . 春 咽 困难 .咳嗽 无 力 和 心动 过 
速 等 。 出 现 舌 咽 神经 或 迷走 神经 单独 受 损 的 症状 ,而 无 脑 干 受 损 的 长 束 体征 ,提示 脑 干 外 神经 
根 病变 。 


八 . 副 神 经 

【解剖 结构 及 生理 功能 】 

副 神 经 (accessory nerve, X[) 为 
运动 神经 ,由 延 信 支 和 消 骨 支 两 部 分 。” 锥 体 束 
组 成 ,分 别 包括 特殊 内 脏 运动 纤维 和 
躯体 运动 纤维 。 延 角 支 起 自 延 散 疑 
核 , 颅 内 部 分 在 开 静 脉 孔 处 与 疹 骼 部 
分 相 分 离 ,加 和 人 迷走 神经 ,构成 喉 返 
神经 ,支配 声带 运动 ; 关 髓 支 起 自 类 
骨 第 1~5 节 段 前 角 腹 外 侧 细 胞 柱 ,其 副 神 经 核 
纤维 经 枕 大 孔 和 人 颅 , 与 延 艇 支 汇合 ， 
再 经 贷 静 脉 孔 出 颅 ,支配 胸 锁 乳 突 肌 
和 和 斜 方 肌 ( 网 2-40)。 胸 锁 乳 突 肌 的 
切 能 是 使 头 转向 对 侧 , 斜 方 肌 支配 管 皮质 消 链 侧 束 
肩 动作 。 双 侧 胸 锁 乳 突 肌 同时 收缩 时 
贫 部 前 届 , 双 侧 斜 六 肌 同时 收缩 时 关 
向 后 仰 : 图 2-40 ” 副 神 经 的 分 支 及 分 布 
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[ 病 损 表现 及 定位 诊断 ] 

(一 ) 一 侧 副 神经 核 或 其 神经 损害 

一 侧 副 神经 核 或 其 神经 损害 表现 为 同 侧 胸 锁 乳 突 肌 和 和 斜 方 肌 萎缩 ,患者 向 病变 对 侧 转 颈 
不 能 , 趾 侧 肩 下 垂 并 答 肩 无 力 。 颅 后 窝 病 变 时 . 副 神 经 常 与 迷走 神经 和 瑞 咽 神经 同时 受 损 ( 颖 
静脉 孔 综合 征 )。 出 颈 静 脉 孔 后 , 副 神 经 主干 和 分 支 可 因 淋 巴结 炎 、 颈 部 穿刺 以 及 外 科 手 术 等 
受 损 。 由 于 副 神 经 受 两 侧 皮 质 脑 干 束 支配 , 故 一 侧 皮质 脑 干 东 损 害 , 不 出 现 副 神经 受 损 症 状 - 

(二 ) 双 侧 副 神经 核 或 其 神经 损害 

双 侧 副 神 经 核 或 其 神经 损害 表现 为 双 侧 胸 锁 乳 突 肌 均 力 弱 , 患 者 头 前 届 无 力 , 直 立 困难 ,多 
旦 后 仰 位 , 仰 耻 位 时 不 能 抬头 、 


此 =- 访 玉 神色 

【 解剖 结构 及 生理 功能 】 

和 理 下 神经 (hypoglossal nerve, 好) 为 躯体 运动 神经 ， 支配 舌 肌 运动 。 位 于 延 茵 第 四 脑室 底 舌 
下 神经 三 角 深 处 的 舌 下 神经 核发 出 轴 突 在 橄榄 体 与 锥 体 之 问 出 脑 ,经 舌 下 神经 管 出 颅 ,分 布 了 
同 侧身 肌 。 舌 向 外 仲 出 主要 是 闫 舌 肌 向 前 牵 拉 的 作用 , 舌 向 内 缩 回 主要 是 舌 骨 再 肌 的 作用 。 瑞 
下 神经 只 受 对 侧 皮 质 脑 干 束 支配 。 

[ 病 损 表现 及 定位 诊断 】 

(一 ) 天 下 神经 核 上 性 病变 

一 侧 病变 时 , 仲 舌 偏向 病灶 对 侧 。 此 因 正 常 时 两 侧 闫 舌 肌 运 动 将 舌 推 向 前 方 , 若 一 侧 关 天 
肌 肌 力 减 弱 , 则 健 侧 肌 运 动 将 舌 推 向 偏 玫 侧 .无 舌 肌 萎 缩 及 肌 束 晤 动 , 称 中 枢 性 舌 下 神经 麻 兽 - 
常见 于 脑 血 管 病 等 。 

(二 ) 天 下 神经 及 核 性 病变 

一 侧 病 变 表现 为 患 侧 舌 肌 竣 痪 , 伸 舌 偏向 患 侧 ;两 侧 病 变 则 伸 舌 受 限 或 不 能 ,同时 伴 有 舌 肌 
凌 缩 。 舌 下 神经 核 的 病变 可 伴 有 肌 束 颜 动 ,见于 肌 萎 缩 侧 索 硬化 或 延 蓝 空洞 症 等 。 


nl 


第 四 节 周围 神经 


周围 神经 (peripheral nerve) 是 指 次 笑 及 脑 干 软 脑膜 以 外 的 所 有 神经 结构 , 即 除 嗅 、 视 神经 以 
外 的 所 有 脑 神经 和 咨 神经。 其 中 与 脑 相 连 的 部 分 为 脑 神经 (eranial nerves), 与 消散 相连 的 为 冰 
神经 (spinal nerves)。 分 布 于 体 表 . 骨 .关节 利 骨骼 肌 的 为 躯体 神经 (somatic nerves); 分 布 于 内 脏 、 
血管 .平滑肌 和 腺 体 的 为 内 脏 神 经 (visceral nerves)。 多 数 周围 神经 为 混合 神经 ,包含 感觉 纤维 、 
运动 纤维 ,交感 纤维 副交感 纤维 ,还 包 被 有 结缔 组 织 膜 、 血 管 及 淋巴 管 等。 

在 脑 神经 .次 神经 和 内 脏 神 经 中 ,各 自 都 含有 感觉 和 运动 成 分 。 感觉 传人 神经 由 将 神经 后 根 、 
后 根 神经 节 和 脑 神经 的 神经 节 构 成 ,将 皮肤 .关节 、 肌 腿 和 内 脏 神经 的 冲动 由 感受 器 传 向 中 枢 神 
经 系统 ;运动 传 出 神经 由 准 藤 前 角 和 侧 角 发 出 的 内 神经 前 根 和 脑 干 运动 核发 出 的 脑 神经 构成 ,将 
神经 冲动 由 中 枢 神 经 系统 传 出 到 周 肝 的 效应 器 。 由 于 内 脏 神经 的 传 出 部 分 专门 支配 不 直接 受 人 
意识 控制 的 平滑 肌 . 心 肌 和 腺 体 的 运动 , 故 又 将 内 脏 传 出 神经 称 为 自主 神经 (autonomic nerve)。 自 
主神 经 又 根据 形态 和 功能 分 为 交感 神经 ( sympathetic nerve) 和 副交感 神经 (parasympathetic nerve 》 
两 部 分 。 脑 神经 已 在 本 章 脑 神经 一 节 中 详 述 ,本 节 主 要 叙述 疹 神 经 和 自主 神经 。 


二 将 者 弥 


【 解剖 结构 及 生理 功能 】 
与 兰 船 八 连 的 周围 神经 即 背 神经 ,每 对 痛 神经 借 前 根 和 后 根 连 于 一 个 背 你 节 段 、 前 根 必 这 
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| 动 纤维 ,后 根 属 感觉 纤维 ,因此 溶 神经 为 混合 : ,一 般 含 有 躯体 感觉 纤维 .躯体 运动 纤维 .内 及 传 


入 纤维 和 内 脏 运 动 纤维 4 种 成 分 。31 对 痊 神 经 可 分 为 5 部 分 :8 对 菇 神经 ,12 对 胸 神经 .5 对 腰 
神经 ,5 对 侯 神 经 和 1 对 尾 神 经 。 每 条 消 神经 干 在 出 椎 间 孔 后 立即 分 为 前 支 .后 支 .将 膜 妫 和 交 
通 支 。 前 支 分 别 交 织 成 从 , 即 颈 从 . 辟 从 、 腰 从 和 人 角 从 ,由 各 从 再 发 册 分 支 分 布 于 艇 下 前 外 侧 和 
四 及 的 肌肉 和 皮肤 , 司 肌 肉 运动 和 皮肤 感觉 ;后 支 分 成 肌 支 和 皮 支 , 肌 支 分 布 于 项 . 背 和 腰 惰 部 
深层 肌 , 司 肌肉 运动 , 皮 支 分 布 于 枕 .项 、 背 、 腰 、 角 及 辟 部 皮肤 , 司 皮肤 感觉 ; 消 膜 支 分 布 于 将 懒 
被 膜 , 血 管 壁 、 骨 膜 ,韧带 和 椎间盘 等 处 , 司 一 般 感 觉 和 内 脏 运 动 ;交通 支 为 连 于 痊 神 经 与 妇 ! 
之 间 的 细 支 。 
消 神 经 在 皮肤 的 分 布 有 明显 的 节 有 段 性 ,尤其 是 颈 神 经 和 胸 神经 的 分 布 。 如 T2 分 布 于 胸骨 
角 水 平 ;T4 分 布 于 乳头 平面 ;T6 分 布 于 剑 突 水 平 ;T8 分 布 于 肋 马 下 缘 ;T10 分 布 于 脐 水 六 ;T12 
和 LI1 分 布 于 腹股沟 水 平 。 四 肢 的 皮 神 经 分 布 也 有 一 定 规律 性 。 在 分 布 到 四 肢 的 神经 顺序 中 ， 
最 上 ,最 下 者 分 布 于 近 侧 部 近 躯 干 处 ,而 中 间 的 神经 则 分 布 于 肢体 的 远 侧 部 。 如 分 布 到 上 肢 的 
辟 从 中 C5 和 Tl 神经 分 布 到 上 肢 较 近 侧 ,C6-8 神经 分 布 于 上 肢 远 侧 及 手 部 。 这 种 分 布 规律 对 
临床 上 判断 损伤 的 节 段 定位 具有 重要 的 应 用 价值 。 
【 病 损 表现 及 定位 诊断 】 
周围 神经 损伤 的 临床 表现 是 受 损 神经 支配 范围 内 的 感觉 .运动 .反射 和 自主 神经 功 能 异常 。 
其 部 位 及 范围 随 受 损 神经 的 分 布 而 异 , 但 有 其 共同 的 特性 。 
(一 ) 背 神 经 病变 导致 的 运动 障碍 
前 根 损害 表现 为 支配 节 段 下 运动 神经 元 性 瘫痪 ,不 伴 有 感觉 障碍 ;神经 从 和 神经 干 损害 为 
支配 区 内 的 运动 .感觉 .自主 神经 功能 障碍 ;神经 未 梢 损害 为 四 肢 远 端 对 称 性 下 运动 神经 元 性 竣 
奖 。 如 与 呼吸 肌 有 关 的 冰 神 经 根 受累 ,会 出 现 呼 吸 肌 麻 六 引 起 呼吸 困难 。 运 动 障碍 也 可 分 刺激 
性 和 麻 疗 性 两 类 症状 - 
1. 刺激 性 症状 ”可 表现 为 肌 束 震 颜 . 员 疗 挛 和 肌肉 痛 性 痉挛 等 。 
(1) 肌 束 震 着 :为 肌肉 静 息 时 观察 到 的 肌肉 产 动 ,可 见于 正常 人 , 伴 有 肌肉 萎缩 时 则 为 异常， 
在 各 种 运动 神经 元 损伤 性 疾病 中 均 可 见 ,尤其 是 运动 神经 元 病 。 
(2) 肌 冶 挛 : 为 一 个 或 多 个 运动 单位 短暂 的 自发 性 痉挛 性 收缩 , 较 肌 束 震 颜 缓慢 ,持续 时 间 
长 ， 邻近 的 运动 单位 常 呈 交替 性 :间断 性 收缩 ,如 面神经 损伤 引起 的 偏 侧 面 肌 痉挛 。 
(3) 肌肉 痛 性 痉挛 :为 一 块 肌肉 或 一 个 肌 群 短暂 的 伴 有 疼痛 的 收缩 ,是 一 种 生理 现象 , 病 
理 状态 下 出 现 频率 增加 ， 和 见于 活动 较 多 的 肌肉 如 腓 肠 肌 , 肌 肉 用 力 收 缩 时 可 诱发 ,按摩 可 
减轻 。 
2. 麻痹 性 症状 为 下 运动 神经 元 性 瘫痪 ,可 出 现 肌 力 减弱 或 炎 失 , 册 著 缩 、 肌 张力 低 。 
(1) 肌 力 减 弱 或 类 失 : 四 肢 对 称 性 肌 无 力 可 见于 多 发 性 神经 病 及 吉 兰 一 巴 震 综合 征 。 前 者 
的 肌 无 力 出 现在 肢体 远 端 ,下 上 肢 重 于 上 肢 ; 后 者 的 肌 无 力 可 出 现在 肢体 和 躯干 ,可 伴 有 呼吸 肌 
麻 辛 。 
(2) 肌 奢 缩 : 轴 突变 性 或 神经 断 伤 时 ,由 于 肌肉 失去 神经 营养 作用 而 发 生 萎缩 。 临 床上 , 数 
周 内 出 现 肌肉 萎缩 并 进行 性 加 重 ,如 能 在 12 个 月 内 建立 神经 再 支配 , 则 有 完全 恢复 的 可 能 ;多 
数 情 况 下 , 肌 萎缩 与 肌 无 力 平行 出 现 ,但 脱 艇 鞘 性 神经 病 时 , 昌 有 肌 无 力 ,但 一 般 无 轴 突 变性 ( 轴 
案 型 除外 ), 肌 肉 萎缩 不 明显 。 
(二 ) 肴 神经 病变 导致 的 感觉 障碍 
将 神经 病变 可 出 现 分 布 区 内 的 感觉 障碍 。 后 根 损害 为 节 段 分 布 的 感觉 障碍 , 常 有 剧烈 根 痛 ; 
神经 从 和 神经 干 损害 为 分 布 区 的 感觉 障碍 , 常 伴 有 疼痛 、 下 运动 神经 元 性 瘫 痰 和 自主 神经 功能 
得 得 ;神经 末梢 损害 为 四 肢 远 端 对 称 分 布 的 手套 一 袜 套 样 感觉 障碍 , 常 伴 有 运动 和 自主 神经 功 
能 障 但 。 感 觉 障碍 可 分 刺激 性 和 麻痹 性 两 类 症状 , 详 见 第 


we 
网 


第 二 章 ”神经 系统 的 解剖 、 生 理 及 病 损 的 定位 诊断 


(三 ) 背 神 经 病变 导致 的 反射 变化 

可 出 现 浅 反 射 及 深 反 射 减弱 或 消失 。 妥 反射 消失 为 神经 病 的 早期 表现 , 尤 以 躁 反 射 丧失 为 
最 第 见 。 在 主要 损伤 小 纤维 的 神经 病 可 至 后 期 才 出 现 腿 反射 消失 。 

(四 ) 背 神 经 病变 导致 的 自主 神经 障碍 

可 出 现 多 证 或 无 汗 .黏膜 匠 白 或 发 绀 . 皮 温 降低 、 皮 肤 水 肿 . 皮 下 组 织 萎缩 ` 角 化 过 度 .色素 
沉着 .皮肤 淡 疡 .毛发 脱落 .指甲 光泽 消失 、. 甲 质 变 脆 、 突 起 增 厚 及 关节 肿 大 。 其 他 可 有 性 功能 障 
但 .膀胱 直肠 功能 障碍 .直立 性 低 血 厅 及 泪腺 分 泌 减 少 等 。 自 主神 经 症状 在 病程 较 长 或 慢性 多 
发 性 周 胆 神经 病 中 较为 常见 ,如 遗传 性 神经 病 或 糖尿 病 性 神经 病 。 
(五 ) 背 神 经 病变 导致 的 其 他 症状 
其 他 证 状 包括 :四 动作 性 优 颍 :可 见于 某 些 多 发 性 神经 病 ;@ 周 于 神经 肿 大 :见于 麻风 、 
神经 纤 、 施 万 细胞 瘤 .遗传 性 及 慢性 脱 殴 和 鞘 性 神经 病 ;加 畸形 :慢性 周围 性 神经 病 若 发 生 
在 生长 发 育 停止 前 可 致 手足 和 疹 柱 畸形 ,出 现 马蹄 足 ` 爪 形 手 和 冰 柱 侧 弯 等 ;四 营养 障碍 :由 
于 失 用 ` 血 供 障碍 和 感觉 送 失 ,皮肤 . 指 ( 趾 ) 甲 \ 皮 下 组 织 可 发 生 营养 性 改变 ,以 远 端 为 明显 ， 
加 之 肢体 远 端 痉 觉 无 失 而 易 灼 伤 , 可 造成 手指 或 足 趾 无 痛 性 缺失 或 溃疡 ,常见 于 遗传 性 感觉 
性 神经 病 。 遗 传 性 神经 病 或 慢性 周围 神经 病 由 于 关节 感觉 形 失 及 反复 损伤 ,可 出 现 Charcot 
关节 。 


、 自 证 神经 


【 解剖 结构 及 生理 功能 】 

自主 神经 支配 内 脏 器 官 (消化 道 心血 管 呼吸道 及 膀胱 等 ) 及 内 分 泌 腺 汗腺 的 活动 和 分 泌 ， 
并 参与 调节 葡萄 糖 .脂肪 .水 和 电解 质 代 谢 , 以 及 体温 、 睡 忠和 血压 等 。 自 主神 经 包括 交感 神经 
和 副交感 神经 ,两 者 在 大 脑 皮质 的 调节 下 通过 下 丘脑 、 脑 干 及 浓 久 各 节 段 既 持 抗 又 协调 地 共同 
调节 器 官 的 生理 活动 ,所 有 调节 活动 均 在 无 意志 控制 下 进行 。 自 主神 经 可 分 为 中 枢 部 分 和 周围 
部 分 (图 2-41)。 

(一 ) 中 枢 自 主神 经 

中 枢 自 主神 经 包括 大 脑 皮 质 、 下 丘脑 、 脑 干 的 副交感 神经 核 团 以 及 将 髓 各 节 段 侧 角 区 。 大 
脑 皮 质 各 区 均 有 自主 神经 的 代表 区 ,如 旁 中 央 小 叶 与 膀胱 ,肛门 括 约 肌 调节 有 关 ; 岛 叶 、 边 缘 叶 
与 内 脏 活动 有 关 。 下 丘脑 是 自主 神经 的 皮质 下 中 枢 , 前 区 是 副交感 神经 代表 区 ,后 区 是 交感 神 
经 代表 区 ,共同 调节 机 体 的 糖水 . 盐 .脂肪 代谢 ,以 及 体温 ,睡眠 .呼吸 .血压 和 内 分 沁 的 功能 。 

(二 ) 周围 自主 神经 

1. 交感 神经 系统 节 前 纤维 起 始 于 C8~L2 将 髓 侧 角 神经 元 ,经 疹 神 经 前 根 和 白 交 通 支 到 
痊 骼 旁 交 感 干 的 椎 劳 神经 节 和 腹腔 神经 节 并 换 元 。 节 后 纤维 随 兰 神经 分 布 到 汗腺 、 血 管 ,平滑 
,而 大 部 分 节 后 纤维 随 神经 从 分 布 到 内 脏 器 官 。 交 感 神经 兴奋 时 引起 机 体 消 耗 增加 、 器 官 功 
能 活动 增强 。 
2. 副交感 神经 系统 “ 节 前 纤维 起 自 脑 于 和 S$2~4 疹 散 侧 角 核 团 ,发 出 纤维 在 其 支配 的 脏 器 
纤 近 或 在 脏 器 内 神经 节 换 元 。 节 后 纤维 支配 瞳孔 括约肌 、 睫 状 肌 、 颌 下 腺 、 舌 下 腺 泪腺、 各 腔 蒜 
映 、 腿 腺 气管. 支气管 心脏 . 肝 . 胰 、 脾 、 肾 和 轩 肠 等 。 副交感 神经 与 交感 神经 作用 互相 持 抗 , 兴 
有 时 可 抑制 机 体 耗 损 .增加 储 能 。 
自主 神经 的 功能 是 通过 神经 末梢 释放 的 神经 递 质 来 完成 的 ,可 分 为 胆 碱 能 神经 和 肾上腺 素 
能 神经 ,前 者 包括 交感 神经 及 副交感 神经 节 前 纤维 .副交感 神经 节 后 纤维 ,以 及 支配 血管 扩张 、 
汗腺 和 子宫 的 交感 神经 节 后 纤维 ;后 者 包括 支配 心脏 、 肠 道 . 血 管 收缩 的 交感 神经 节 后 纤维 。 内 
脏 器 官 均 受 交感 神经 和 副交感 神经 双重 支配 ,两 者 既 相 互 持 抗 又 相互 协调 ,维持 机 体 功 能 的 平 
衡 性 .完整 性 ,使 机 体 适 应 内 外 环境 的 变化 , 任 一 系统 功能 元 进 或 不 足 都 可 引起 机 体 功 能 失调 ， 
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图 2-41 自主 神经 系统 组 成 


[ 病 损 表现 及 定位 诊断 】 
自主 神经 功能 茶 乱 也 称 植物 神经 功能 类 乱 ,交感 神经 系统 病 损 可 表现 副交感 神经 功能 亢进 
的 症状 ,而 副交感 神经 病 损 可 表现 为 交感 神经 功能 亢进 的 症状 。 
(一 ) 交感 神经 病 损 
交感 神经 病 损 可 出现 副交感 神经 功能 亢进 的 症状 ,表现 为 瞳孔 缩小 .唾液 分 泌 增 加 、 心 众 减 
慢 ,血管 扩张 .血压 降低 、 骨 肠 蜂 动 和 消化 腺 分 泌 增加 、 肝 糖 原 储存 增加 以 增加 吸收 功能 ,膀胱 与 
吉 扬 收入 促进 废物 的 排除 - 可 见于 任何 可 导致 交感 神经 功能 降低 或 副交感 神经 功能 亢进 的 疾病 。 
(二 ) 副交感 神经 病 损 
剖 父 感 神经 病 损 可 出 现 交感 神经 功能 亢进 的 症状 ,表现 为 瞳孔 散 大 、 眼 询 增 宽 、 眼 球 突出 、 
心率 加 快 .内 脏 和 皮肤 血管 收缩 血压 升 高 .呼吸 加 快 支气管 扩张 . 胃 肠 道 是 动 分 小 功能 受 撮 
制 ,血糖 升 高 及 周 半 血 容 量 增 加 等 。 可 见于 任何 可 导致 副交感 神经 功能 降低 或 交感 神经 切 能 亢 
学 六 进 的 疾病 
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:、 间 上 量 宣 经 损伤 的 病理 类 型 
半 朵 神经 由 神经 元 及 其 发 出 的 纤维 组 成 ,不 同 病 理 变化 可 导致 不 同 的 临床 表现 ,常见 的 周 
于 神经 病理 变化 可 分 为 以 下 四 种 (图 2-42): 


神经 细胞 体 一 “(GB: 
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Schwann 细 有 胞 核 


Ranvier 结 


图 2-42 周围 神 经 损害 的 病理 类 型 
A. 正常 B. 沃 勒 变性 C. 轴 突 变性 ”D. 神经 元 变性 E. 节 段 性 脱 锋 生 


(一 ) 沃 勒 变性 

沃 勒 变性 (Wallerian degeneration ) 是 指 任何 外 伤 使 轴 突 断裂 后 , 远 端 神经 纤维 发 生 的 一 切 变 
化 。 神 经 纤维 断裂 后 ,由 于 不 亚 有 轴 浆 运输 提供 维持 和 更 新 轴 突 所 必 洁 的 成 分 ,其 断 端 远 侧 的 
轴 突 自 近 向 远 发 生变 化 和 和 解体。 解体 的 轴 突 和 髓 精 由 施 万 细胞 和 巨星 细胞 奉 蜂 。 断 端 近 侧 的 
轴 突 和 散 畏 可 有 同样 的 变化 ,但 一 般 只 到 最 近 的 一 两 个 郎 飞 结 而 不 再 继续 。 再 生 阶 段 , 施 万 细 
胞 先 增殖 ,形成 神经 膜 管 ,成 为 断 端 近 侧 轴 突 再 生 支 芽 仲 向 远 端 的 桥梁 。 接 近 细 胞 体 的 轴 突 断 
伤 则 可 使 细胞 体 坏死 (网 2-42B)。 

(二 ) 轴 突 变性 

轴 突 变性 (axonal degeneration ) 是 常见 的 一 种 周 于 神经 病理 改变 ,可 由 中 毒 、 代谢 营养 障碍 
以 及 免疫 介 导 性 炎症 等 引起 。 基 本 病理 生理 变化 为 轴 突 的 变性 、 破 坏 和 脱 失 , 病 变通 常 从 轴 突 
的 远 端 向 近 站 是, 故 有 “ 逆 死 性 神经 病 (dying-back neuropathy) 之 称 ( 岁 2-42C)。 其 轴 突 病变 
本 身 与 沃 勒 变性 基本 相似 ,只 是 轴 突 的 变性 、 解 体 以 及 继 发 性 脱 髓 畏 均 从 远 端 开始 。 

(三 ) 神经 元 变性 

神经 元 变性 (neuronal degeneration) 是 神经 元 胞 体 变性 坏死 继 发 的 轴 突 及 骨 戎 破坏 ,其 纤维 
的 病变 类 似 于 锅 突变 性 ,不 同 的 是 神经 元 一 旦 坏死 ,其 轴 突 的 全 长 在 短期 内 即 变性 和 解体 , 称 神 
经 元 病 ( neuronopathy) (图 2-42D)。 可 见于 后 根 神经 节 感 觉 神经 无 病变 ,如 有 机 未 中毒 .大 剂量 
 B, 中 毒 或 癌 性 感觉 神经 病 等 ;也 可 见于 运动 神经 元 病 损 ,如 急性 消 髓 灰质 炎 和 运动 神经 
元 病 等 。 

(四 ) 节 段 性 脱 通 鞘 

锯 蒜 破坏 而 轴 突 相对 保存 的 病变 称 为 脱 艇 稍 , 可 见于 炎症 .中 毒 .遗传 性 或 后 天 性 代谢 障 
但 .病理 上 表现 为 神经 纤维 有 长 短 不 等 的 节 段 性 脱 艇 缚 (segmental demyelination) 做 坏 , 施 万 细 
胞 增殖 (网 2-42E)， 在 脱 血 籍 性 神经 病 时 ,病变 可 不 规则 地 分 布 在 周转 神经 的 远 端 及 近 端 ,但 长 
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的 纤维 比 短 的 更 易于 受 损 而 发 生 传 导 阻 滞 ,因此 临床 上 运动 和 感觉 障碍 以 四 肢 远 端 为 重 

细胞 体 与 轴 突 、 轴 突 与 施 万 细胞 都 有 密切 关系 ,因此 四 种 病理 变化 相互 关联 ， 神 经 元 病 导 
致 轴 突 变性 ,接近 细胞 体 的 沃 勒 变性 可 以 使 细胞 坏死 。 轴 突变 性 总 是 迅速 继 发 脱 艇 稍 , 轻 度 节 
段 性 脱 角 鞘 不 一 定 继 发 轴 突变 性 ,但 严重 的 脱 能 羔 则 可 发 生 轴 突变 性 。 


第 五 节 肌 肉 


【 解剖 结构 及 生理 功能 ] 

肌肉 (muscle) 根 据 构造 不 同 可 分 为 平滑 肌 \ 心 肌 和 骨 澡 肌 。 平滑 肌 主 要 分 布 于 内 脐 的 中 空 
器 官 及 血管 壁 ,心肌 为 构成 心 壁 的 主要 部 分 ,骨骼 肌 主要 存在 于 躯干 和 肢体 ;前 两 者 受 内 脏 神 经 
支配 ,不 直接 受 意识 的 管理 ,属于 不 随意 肌 ; 而 骨骼 肌 直 接受 人 的 意识 控制 , 属 随意 肌 。 本 节 主 
要 讨论 骨骼 肌 。 

骨骼 肌 是 执行 运动 功能 的 效应 单位 ,也 是 机 体能 量 代 谢 的 重要 器 官 。 每 块 骨 髋 肌 由 数 个 至 
数 百 个 肌 束 所 组 成 ,而 肌 束 又 是 由 数 根 至 数 千 根 并 行 排 列 的 肌纤维 ( 肌 细胞 ) 外 包 娄 肌 腊 构成 。 
一 根 肌纤维 即 是 一 个 肌 细 胞 ,由 细胞 膜 ( 肌 膜 ). 细 胞 核 ( 肌 核 ). 细 胞 质 ( 肌 浆 ) 和 细胞 器 (线粒体 和 
溶 酶 体 ) 组 成 。 

骨骼 肌 受 运动 神经 支配 。 一 个 运 
动 神经 元 发 出 一 根 轴 突 ,在 到 达 肌 纤 
维 之 前 分 成 许多 神经 末梢 ,每 根 未 梢 
到 达 一 根 肌 纤维 形成 神经 肌肉 接头 
( 突 触 ), 这 样 ,一 个 运动 神经 元 同时 支 ”神经 肌肉 接头 
配 许多 肌纤维 (图 2-43)。 来 自 运动 神 
经 的 电 冲 动 通过 神经 肌肉 接头 的 化 学 
传递 引起 骨骼 肌 收缩 ,进而 完成 各 种 
自主 运动 。 因 此 运动 神经 .神经 肌肉 
接头 及 肌肉 本 身 病变 都 可 引起 骨骼 肌 肌纤维 
运动 的 异常 ,后 两 者 引起 的 疾病 统称 
为 骨骼 肌 疾 病 ,其 表现 为 本 节 讲 述 的 
对 象 。 图 2-43 神经 及 其 支配 的 肌肉 

【 病 损 表现 及 定位 诊断 】 

肌 无 力 是 肌肉 疾病 最 常见 的 表现 ,另外 还 有 病态 性 疫 劳 册 痛 与 触 痛 、 肌 肉 攻 缩 、 肌 肉 肥大 
及 肌 强 直 等 。 神 经 肌肉 接头 及 肌肉 本 身 病变 部 可 引起 骨骼 肌 运 动 的 异常 ,可 见于 重症 肌 无 力 累 
及 神经 肌肉 接头 ,或 炎症 .离子 通道 或 代谢 障碍 等 累及 肌肉 本 身 的 疾病 等 。 

(一 ) 神经 肌肉 接头 损伤 

突 触 前 膜 . 突 触 间隙 及 突 触 后 膜 的 病变 影响 了 乙酰 胆 碱 功能 而 导致 运动 冲动 的 电 一 化 学 传 
递 障 得 ,可 导致 骨 嵩 肌 运 动 障碍 。 特 点 为 病态 性 疲劳 . 晨 轻 营 重 ,可 累及 单 侧 或 双 侧 ,甚至 全 身 
肌肉 都 可 无 力 。 病 程 长 时 可 出 现 肌肉 萎缩 。 见 于 重症 肌 无 力 . 癌 性 类 肌 无 力 综合 征 .高 镁 血 症 、 
肉 毒 及 有 机 磷 中 毒 等 。 

(二 ) 肌肉 损伤 

肌肉 本 身 病变 多 表现 为 进行 性 发 展 的 对 称 性 肌肉 鞭 缩 和 无 力 ,可 伴 肌 肉 假 性 肥大 ,不 伴 有 
明显 的 失 神 经 支配 或 感觉 障碍 的 表现 。 由 于 特定 肌肉 萎缩 和 无 力 , 出 现 特 殊 的 体态 ( 敢 状 肩 ) 及 
步 态 (网 步 ), 可 见于 肌 营 养 不 良 。 伴 有 肌肉 酸痛 可 见于 肌 炎 ; 伴 有 肌 强 直 可 见于 强直 性 员 病 ; 伴 
有 皮炎 或 结缔 组 织 损害 见于 多 发 性 皮 肌 炎 。 


肌 膜 
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第 六 节 运动 系统 


本 节 运 动 一 词 是 指骨 骨 肌 的 活动 .包括 随意 运动 和 不 随意 运动 。 随 意 运动 指 随 本 人 意志 而 执 
行 的 动作 ,又 称 "自主 运动 ” ;不 随意 运动 党 直 控 制 的 自发 动作 。 运 动 系 统 (movement system) 
9 绕 ) 下 运动 神经 元 . 锥 体外 系统 和 小 脑 组 成 ,要 完成 各 种 精细 而 协调 的 复 
i 绕 的 互相 配合 与 协调 .此 外 所 有 运动 都 是 在 接受 了 感觉 冲动 以 后 所 产生 
的 冲动 ,通过 深 感 觉 动态 地 感知 使 动作 能 准确 执行 运动 系统 的 任何 部 分 损害 均 可 引起 运动 障碍 -。 

【解剖 结构 及 生理 功能 】 

(一 ) 上 运动 神经 元 ( 肉体 系统 ) 

上 运动 神经 元 包括 额 叶 中 央 前 回 
运动 区 的 大 锥 体 细胞 (Betz 细胞 ) 及 
其 轴 突 组 成 的 皮质 背 艇 束 ( 从 大 脑 皮 
质 至 次 入 前 角 的 纤维 束 ) 和 皮质 脑 干 
束 ( 从 大 脑 皮质 至 脑 干 脑 神经 运动 核 
的 纤维 束 )。 上 运动 神经 元 的 功能 是 
发 放 和 传递 随意 运动 冲动 至 下 运动 神 
经 元 ,并 控制 和 支配 其 活动 (图 2-44)。 
上 运动 神经 元 损伤 后 可 产生 中 枢 性 
(痉挛 性 ) 瘫 痪 。 
皮质 浓 血 束 和 皮质 脑 干 东 经 放射 
冠 分 别 通过 内 变 后 肢 和 腑 部 下 行 。 皮 
质 珍 藤 束 经 中 脑 大 脑 脚 中 3/5 、 脑 桥 基 
底部 ,在 延髓 锥 体 交 又 处 大 部 分 纤维 
交叉 至 对 侧 , 形 成 皮质 青 髓 侧 来 下 行 ， 
终止 于 次 艇 前 角 ; 小 部 分 纤维 不 交叉 
形成 皮质 背 侯 前 束 , 在 下 行 过 程 中 陆 


大 脑 脚 


脑 桥 


延 条 


续 交 丸 , 止 于 对 侧 消 髓 前 角 ; 仅 有 少数 色 体 交叉 
纤维 始终 不 交叉 直接 下 行 ,陆续 止 于 皮质 月 链 前 束 


同 侧 前 角 。 皮 质 延 通 束 在 脑 干 各 个 脑 
神经 核 的 平面 上 交叉 至 对 侧 , 分 别 终 
止 于 各 个 脑 神经 运动 核 。 需 注意 
除 面神经 核 下 部 及 舌 下 神经 核 受 对 侧 
皮质 延 摔 束 支配 外 , 余 脑 干 运动 神经 2-44” 锥 体 束 传导 通路 
核 均 受 双 侧 皮质 脑 干 束 支配 。 

尽管 欠 体 束 主 要 支配 对 侧 撕 体 ,但 仍 有 一 小 部 分 锥 体 束 纤维 始终 不 交叉 ,支配 同 侧 脑 神经 
运动 核 和 浴血 前 角 运 动 神经 元 。 如 眼 肌 、 姐 电 肌 、 哟 喉 肌 、 额 肌 、 开 肌 及 秽 干 肌 等 这 些 习惯 左右 
同时 进行 运动 的 肌肉 有 较 多 的 同 侧 支 配 。 所 以 一 侧 锥 体 束 受 损 ,不 引起 以 上 肌肉 的 次 痪 ,中 枢 
性 脑 神经 受 损 仅 出 现 对 侧 舌 肌 和 面 肌 下 部 瘫 痰 。 而 且 , 因 四 上肢 远 端 比 近 端的 同 侧 支 配 更 少 , 锥 
体 束 损害 导致 的 四 上肢 竣 痪 一 般 远 端 较 重 。 

另外 ,在 大 脑 皮 质 运 动 区 即 Brodmann 第 四 区 ,身体 各 部 分 均 有 相应 的 代表 位 置 ， 其 排列 呈 
手足 倒置 关系 , 即 头 部 在 中 央 前 回 最 下 面 , 大 腿 在 其 最 上 面 ,小 腿 和 足 部 则 在 大 脑 内 侧面 的 旁 中 
央 小 叶 , 这 种 “* 倒 人 形 ” 排 列 见 图 2-4。 代 表 区 的 大 小 与 运动 精细 和 复杂 程度 有 关 , 与 躯体 所 占 
体积 无 关 。 上 肢 尤 其 是 手 和 手指 的 区 域 特别 大 ,躯干 和 下 肢 所 占 的 区 域 最 小 。 肛 门 及 膀胱 括 约 
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肌 的 代表 区 在 旁 中 央 小 叶 。 
(二 ) 下 运动 神经 元 
下 运动 神经 元 包括 疹 钥 前 角 细 胞 、 脑 神经 运动 核 及 其 发 出 的 神经 轴 突 . 它 是 接受 锥 体系 统 、 


锥 体外 系统 和 小 脑 系统 各 方面 冲动 的 最 后 通路 ,是 冲动 到 达 肯 馈 肌 的 唯一 通路 ,其 功能 是 将 这 
些 冲 动 组 合 起 来 ,通过 周 玮 神经 传递 至 运动 终 板 ,引起 肌肉 的 收缩 。 由 脑 神 多 该 发 出 的 四 


突 组 成 的 脑 神经 直接 到 达 它 们 所 支配 的 肌肉 。 由 状 艇 前 角 运 动 神经 元 发 出 的 轴 突 经 
从 ( 颈 从 :C1~4; 辟 从 :C5~T1; 腰 从 :L1~4; 钥 从 :S5~Co). 周 围 神经 到 达 所 支配 的 肌肉 。 每 一 个 
前 角 细 胞 支配 50~200 根 肌纤维 ， 每 个 运动 神经 元 及 其 所 支配 的 一 组 肌纤维 称 为 一 个 运动 单位 ， 
它 是 执行 运动 功能 的 基本 单元 。 下 运动 神经 元 损伤 后 可 产生 周 玮 性 ( 弛 组 性 ) 次 次 - 
体 要 执行 准确 的 随意 运动 ,还 必须 维持 正常 的 肌 张 力 和 姿势 ,它们 与 牵 张 反射 有 关 ， 泊 肌 肉 
被 动 牵 拉 引起 梭 内 肌 收 缩 时 ,其 传人 冲动 经 后 根 进入 冰 艇 ,激动 大 散 前 角 a 运动 神经 元 使 榨 外 肌 
收缩 , 肌 张力 增高 , 即 牵 张 反射 。 维 持 肌 张力 的 初级 中 枢 主 要 在 瑚 髓 ,但 又 受 准 散 以 上 的 中 枢 调 节 。 
沿 部 多 个 区 域 (如 大 脑 皮质 .前 庭 核 .基底 核 . 小 脑 和 脑 干 网 状 结构 等 ) 可 分 别 通过 猴 体 束 .前 庭 疹 入 
束 或 网 状 峭 丹 束 等 对 牵 张 反射 起 着 易 化 或 抑制 作用 。 锥 体 束 和 前 庭 消 散 束 主要 起 易 化 作用 ,而 
状 将 信 束 主要 起 抑制 作用 。 由 锥 体 束 下 行 的 冲动 先 激动 消 髓 前 角 Y 运动 神经 元 使 梭 内 肌 收 缩 , 然 
后 传人 冲动 经 后 根 进 入 冰 骨 , 一 方面 激动 消 久 前 角 w 运动 神经 元 使 梭 外 肌 收 缩 , 肌 张 力 增 高 ; 另 
一 方面 激动 其 他 节 段 的 中 间 神 经 元 ,使 支配 持 抗 肌 的 & 运动 神经 元 受到 抑制 ,使 持 抗 有 抽 的 张力 降 
长, 以 此 形成 了 一 -组 随意 肌 调 节 的 完善 反馈 系统 ,使 各 种 随意 运动 执行 自如 。 正 常情 况 下 这 些 易 
化 和 抑制 作用 保持 着 平衡 ,维持 正常 的 肌 张 力 ， 当 牵 张 反 射 的 任何 结构 和 养 散 以 上 的 中 概 及 下 行 
纤维 受到 损害 ,这 种 平衡 则 受到 破坏 ,引起 肌 张 力 改变 。 当中 枢 下 行 纤 维 对 少 血 y 运动 神经 元 的 
抑制 作用 减弱 或 消失 时 ,就 引起 肌 张力 增高 ;而 霄 髓 参 与 牵 张 反射 的 结构 受 损 则 出 现 肌 张力 降低 。 
(三 ) 锥 体外 系统 
广义 的 锥 体外 系统 (extrapyramidal system) 是 指 锥 体系 乡 以 外 的 所 有 身体 运动 的 神经 系统 

结构 ,包括 纹 状 体系 统 和 前 庭 小 脑 系统 。 目 前 锥 体外 系统 的 解剖 生理 尚 不 完全 明了 , 其 结构 复 
条 ,纤维 联系 广泛 ,涉及 脑 内 许多 结构 ,包括 大 脑 皮 质 ` 纹 状 体 ` 丘 脑 .丘脑 底 核 .中 脑 顶 盖 . 红 核 、 
i\ 脑 桥 .前庭 核 .小 脑 、 脑 的 某 些 网 状 核 以 及 它们 的 联络 纤维 等 。 这 些 结构 共同 组 成 了 多 

复杂 的 神经 环 路 :@D 皮 质 一 新 纹 状 体 一 苍白 球 一 丘脑 皮质 环 路 ;@ 皮 质 一 脑 桥 一 小 脑 一 皮 
质 环 路 ;@ 皮 质 一 脑 桥 一 小 脑 一 丘脑 皮质 环 路 ;@ 新 纹 状 体 一 黑 质 一 新 纹 状 体 环 路 ;加 小 脑 齿 
状 核 一 丘脑 一 皮质 一 脑 桥 一 小 脑 齿 状 核 环 路 等 。 
狭义 的 锥 体外 系统 主要 指纹 状 体系 统 , 包 括 纹 


状 体 ( 尾 状 核 . 壳 核 和 苍白 球 ) 红 核 . 黑 质 及 丘脑 旗 


> 


Ee 


核 ,总 称 为 基底 核 。 大 脑 皮 质 ( 主 要 是 额 叶 ) 发 出 的 CR 
纤维 , 止 于 新 纹 状 体 ( 屁 状 核 和 这 核 ), 由 此 发 出 的 纤 CH 人 > 
维 止 于 旧 纹 状 体 ( 苍 白 球 ), 旧 纹 状 体 发 出 的 纤维 分 CHR 
别 止 于 红 核 . 黑 质 . 丘 脑 底 核 和 网 状 结构 等 处 。 册 


红 核 发 出 的 纤维 组 成 红 核 峭 角 束 ,由 网 状 结构 发 出 
的 纤维 组 成 网 状 肴 艇 束 , 均 止 于 养 骼 前 角 运 动 细 
抱 ,调节 肖 通 肌 的 随意 运动 (图 2-45)。 

锥 体外 系统 的 主要 功能 是 :调节 肌 张 力 ,协调 
肌肉 运动 ;维持 和 调整 体态 姿势 ;担负 半自动 的 刻 
板 动作 及 反射 性 运动 ,如 走路 时 两 辟 摇 摆 等 联 带 动 
作 ,表情 运动 .防御 反应 和 饮食 动作 等 ， 詹 体系 统 
和 锥 体外 系统 在 运动 功能 方面 是 相互 不 可 分 割 的 图 2-45” 纹 状 体系 统 纤 维 联系 
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:协调 的 前 提 下 , 锥 体系 统 才 能 完成 某 些 精确 的 随意 运动 ,如 
学 充 对 锥 体系 统 有 一 定 的 依赖 性 ,如 有 些 习 惯性 动作 先 由 锥 体 
在 锥 体外 系统 的 管理 下 完成 ,如 上 述 走路 时 两 辟 摆动 的 联合 动作 及 表情 动作 等 
抽 出 现 肌 张 力 变化 和 不 自主 运动 两 大 类 症状 :苍白 球 和 黑 质 病变 多 表 
现 为 运动 减少 和 肌 张 力 增 高 症候 群 .如 帕 金 森 病 ; 尾 状 核 和 充 核 病变 多 表现 为 运动 增多 和 肌 张 
力 减 低 钙 候 群 ,如 小 舞 踊 病 ; 丘脑 底 核 病 变 可 发 生 偏 侧 投掷 运动 。 
(四 ) 小 脑 
小 脑 是 协调 随意 运动 的 重要 结构 , 它 并 不 发 出 运动 冲动 ,而 是 通过 传人 纤维 和 传 出 纤维 与 
痊 稻 .前庭 , 脑 十 .基底 核 及 大 脑 皮 质 等 部 位 联系 ,达到 对 运动 神经 元 的 调节 作用 。 小 脑 的 主楼 
功能 是 维持 鸳 体 半 衡 .调节 肌 张 力 及 协调 随 动 。 小 脑 受 损 后 主要 出 现 共 济 失调 与 平衡 障碍 
两 大 类 症状 小脑 的 解剖 生理 功能 及 损伤 定位 详 见 本 章 第 一 节 “ 六 、 小 脑 ”。 
【 病 损 表 现 及 定位 诊断 】 
运动 系统 病变 时 ,临床 上 常常 产生 瘫痪 、 肌 蒜 缩 、 肌 张力 改变 .不 自主 运动 和 共 济 失调 等 症 
状 ( 详 见 第 三 音 )。 其 中 运动 传导 通路 受 损 可 以 分 为 上 运动 神经 元 性 次 痰 和 下 运动 神经 元 性 竣 疾 
两 大 类 ,本 节 主 要 叙述 两 种 竣 痪 的 定位 诊断 . 
(一 ) 上 运动 神经 元 性 瘫痪 
上 运动 神经 元 性 瘫痪 的 特点 为 肌 张力 增高 . 律 反射 亢 进 ,出 现 病理 反射 ,无 肌肉 蓉 缩 ,但 病 
程 长 者 可 出 现 失 用 性 肌 内 萎缩。 上 运动 神经 元 各 部 位 病变 时 竣 疯 的 特点 为 : 
1. 皮质 型 ” 因 皮 质 运动 区 呈 一 条 长 带 , 故 局 限 性 病变 时 可 出 现 一 个 上 上肢 、 下 睹 或 面部 的 中 
枢 性 瘫痪 , 称 单 竣 。 可 见于 肿瘤 压迫 动脉 皮质 支 梗 死 等 。 
2. 内 圳 型 ”内 爷 是 感觉 .运动 等 传导 束 的 集中 地 ,损伤 时 出 现 “ 三 偏 " 综 合 征 , 即 偏瘫 、 偏 喘 
感觉 障 但 和 偏 言 。 多 见于 急性 脑 血 管 病 。 
3. 脑 干 型 ”出 现 交 叉 性 瘫 病 。 即 病变 侧 脑 神经 麻痹 和 对 侧 肢 体 中 枢 性 竣 普 。 和 多 见于 脑 二 
中 交 和 (或 ) 脑 干 血管 闭塞 。 
4. 冰 髓 型 ” 疹 髓 横 仁 性 损害 时 , 因 双 侧 锥 体 束 
瘫 。 多 见于 疹 艇 炎 、 外 伤 或 肿瘤 产生 的 青 髓 不 迫 症 等 。 
(二 ) 下 运动 神经 元 性 瘫痪 
下 运动 神经 元 性 瘫痪 的 特点 为 肌 张力 降低 , 腿 反 射 减弱 或 消失 ,肌肉 萎缩 ,无 病理 反射 。 
运动 神经 元 各 部 位 病变 时 瘫痪 的 特点 为 : 
1. 兰 侨 前 角 细 胞 ”表现 为 节 段 性 、 弛 缓 
痪 和 萎缩 ,C8~TI 损害 引起 手 部 小 肌肉 萎缩 ,L3 损 
萌 届 不 能 。 急 性 起 病 多 见于 次 售 灰 质 炎 ; 绥 慢 进 / 条 还 可 出 现 肌 束 ,见于 运动 神经 元 病 等 。 
2. 前 根 ”损伤 节 段 呈 弛 缓 性 瘫痪 , 亦 无 感觉 障碍 。 常 同时 损害 后 根 而 出 现 根性 疼痛 和 节 段 
性 感觉 障碍 。 见 于 骨 外 肿瘤 的 压迫 、 次 膜 的 炎症 或 崔 骨 病变 
3. 神经 从 ”神经 从 含有 运动 纤维 和 ,病变 时 常 累及 一 个 肢体 的 多 数 周 于 神经 , 引 
起 冰 绥 性 瘫痪 ,感觉 障 但 及 自主 神经 功能 陆 :有 疼痛 : 
4. 周围 神经 “神经 支配 区 的 肌肉 出 现 弛 组 性 竣 商 ,同时 伴 有 感觉 及 自主 神经 功能 障碍 或 疼 
痛 。 多 发 性 周转 神经病 时 出 现 对 称 性 四 歧 远 端 肌 肉 竣 痪 , 伴 手套 一 袜 套 样 感觉 障 但 


系 ch 保持 
绣 等 .另外 锥 体外 好 


损 而 出 现 双 侧 肢 体 的 竣 痪 ,如 截 次 或 四 肢 


颈 放 而 无 感觉 障碍 。 如 C5 前 角 损害 引起 三 角 肌 冶 
使 股 四 头 肌 半 缩 无 力 ,15 损害 则 使 中 关节 及 是 趾 
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感觉 (sensory ) 是 作用 于 各 个 感受 器 的 各 种 形式 的 刺激 在 人 脑 中 的 直接 及 应: 
大 类 :特殊 感觉 (视觉 .听觉 .味觉 和 嗅觉 ) 和 一 般 感 觉 ( 浅 感觉 . 深 感 觉 和 复合 感觉 ) 
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是 神经 系统 疾病 常见 的 症状 和 体征 ,并 对 神经 系统 损伤 的 定位 诊断 有 重要 意义 。 特 殊 感觉 在 本 


章 第 三 节 “ 脑 神经 ” 中 已 分 别 介绍 ,本 节 仅 讨论 一 般 感觉 。 
一 般 感觉 可 分 为 以 下 三 种 : 
1. 浅 感觉 ” 指 来 自 皮 肤 和 黏膜 的 痛觉 .温度 觉 及 触觉 。 
2. 深 感觉 指 来 自 肌 腿 、 肌 肉 、 上 骨膜 和 关节 的 运动 觉 , 位 置 觉 和 振动 觉 。 


3. 复合 感觉 ”又 称 皮质 感觉 , 指 大 脑 顶 叶 皮质 对 深浅 感觉 分 析 .比较 .整合 而 形成 的 实体 


【 解剖 结构 及 生理 功能 ] 
(一 ) 各 种 感觉 传导 通路 


各 种 一 般 感觉 的 神经 末梢 分 别 有 其 特异 的 感受 器 ,接受 刺激 后 经 周围 神经 . 疹 骨 


或 脑 干 ( 脑 神经 )、 间 脑 传 至 大 脑 皮 质 的 感觉 中 枢 。 


1. 痛觉 ,温度 觉 传 导 通路 ”第 1 级 神经 元 位 于 疹 神 经 节 内 ,周围 突 构成 俏 神经 的 感觉 纤维 ， 
中 枢 突 从 后 根 外 侧 部 进入 冰 衣 后 角 , 起 始 为 第 2 级 神经 元 ,经 白质 前 连 合 交 叉 至 对 侧 外 侧 尝 ， 
成 月 血 丘脑 侧 束 ,终止 于 丘脑 腹 后 外 侧 核 , 再 起 始 于 第 3 级 神经 元 , 轴 突 组 成 丘脑 皮质 束 , 至 中 


央 后 回 的 中 上 部 和 旁 中 央 小 叶 的 后 部 (图 2-46)。 


i 省 必 丘脑 前 束 十 
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图 2-46 ” 浅 感觉 传导 通路 
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2. 触觉 传导 通路 ”第 1 级 神经 元 位 于 兰 神 经 节 内 ,周围 突 构成 脊 神经 的 感觉 纤维 ,分 布 于 
皮肤 触觉 感受 器 ,中 枢 突 从 后 根 内 侧 部 进入 痛 散 后 索 , 其 中 传导 精细 触觉 的 纤维 随 薄 、 枢 束 上 
行 , 走 在 深 感 觉 传导 通路 中 。 传 导 粗 略 触觉 的 纤维 入 后 角 固有 核 ,其 轴 突 大 部 分 经 白质 前 连 合 
交叉 至 对 侧 前 索 ,小 部 分 在 同 侧 前 索 , 组 成 脊 茵 丘脑 前 束 上 行 ,至 延揽 中 部 与 脊 获 丘 脑 侧 束 合成 
关 般 丘脑 束 ( 兰 稀 丘 系 ), 以 后 行程 同 脊 散 丘 脑 侧 束 ( 图 2-46)。 

3. 深 感觉 传导 通路 ”由 三 级 神经 元 组 成 ,第 1 级 神经 元 位 于 兰 神 经 节 内 ,周围 突 分 布 于 躯 
干 .四 肢 的 肌肉 ,肌肤 、 骨 膜 ,关节 等 处 的 深部 感受 器 ;中 枢 突 从 后 根 内 侧 部 人 后 索 ,分 别 形成 薄 
束 和 横 束 。 洲 束 和 模 束 起 始 第 2 级 神经 元 ,交叉 后 在 延 笑 中 线 两 侧 和 锥 体 后 方 上 行 ,形成 内 侧 
丘 系 , 止 于 丘脑 腹 后 外 侧 核 。 由 此 发 出 第 3 级 神经 元 ,形成 丘脑 皮质 束 ,经 内 中 后 肢 , 投 射 于 大 
脑 皮质 中 央 后 回 的 中 上 部 及 旁 中 央 小 叶 后 部 (图 2-47). 


(二 ) 冰峰 内 感觉 传导 束 的 排列 

肖 髓 内 感觉 传导 束 主要 有 传导 浅 感觉 的 交角 括 脑 束 (深信 括 脑 侧 束 、 消 能 丘脑 前 束 )\ 传 导 深 
感觉 的 落 束 和 横 束 及 消 丹 小 脑 束 等 。 感 觉 传导 束 在 髓 内 的 排列 不 尽 相同 。 疹 久 丘 脑 侧 束 的 排 
人 列 由 内 向 外 依次 为 来 自 闯 、 胸 .上 腰 、 贱 的 纤维 ; 薄 束 和 栅 束 位 于 后 索 , 薄 束 在 内 , 模 束 在 外 ,由 内 向 
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外 依次 由 来 自 髓 \ 腰 、 胸 、 颈 的 纤维 排列 而 成 (图 2-17), 钥 内 感觉 传导 束 的 这 种 层次 排列 特点 对 


党 

洗 髓 的 藤 内 、 戏 外 病变 的 诊断 具有 重要 价值 。 如 颈 段 的 通 内 肿瘤 , 浅 感觉 障碍 是 按 颈 . 胸 .采风 
的 顺序 自 上 向 下 发 展 ;而 如 为 颈 段 的 通 外 肿瘤 ,感觉 障碍 的 发 展 顺序 则 相反 。 

(三 ) 节 段 性 感觉 支配 

每 个 疹 神 经 后 根 的 输入 纤维 来 自 一 定 的 皮肤 区 域 ,该 区 域 称 为 皮 节 。 共 有 31 个 皮 节 ,与 神 
经 根 节 段 数 相同 。 绝 大 多 数 的 皮 节 是 由 2~3 个 神经 后 根 重 释 支 配 , 因 此 单一 神经 后 根 损 害 时 
感觉 障碍 不 明显 ,只 有 两 个 以 上 后 根 损伤 才 出 现 分 布 区 的 感觉 障碍 。 因 而 养 船 损伤 的 上 界 应 比 
查 体 的 感觉 障碍 平面 高 出 1~2 个 节 段 。 这 种 节 段 性 感觉 分 布 现象 在 胸 段 最 明显 ,如 乳头 平面 为 
T4\ 脐 平面 为 T10、 腹 股 沟 为 T12 和 LI1 支配 。 上 肢 和 下 肢 的 节 段 性 感觉 分 布 比较 复杂 ,但 也 仍 
有 其 节 段 性 支配 的 规律 ,如 上 肢 的 梯 侧 为 C5-7 ,前 臂 及 手 的 尺 侧 为 C8 及 TI1, 上 辟 内 侧 为 42, 股 
前 为 L1~3 ,小 腿 前 面 为 L4~5, 小 腿 及 股 后 为 5S1~2, 肛 周 鞍 区 为 S4-5 支配 。 痊 船 的 这 种 季 段 性 
感觉 支配 ,对 临床 定位 诊断 有 极 重要 的 意义 (图 2-48)。 


图 2-48 冰 神 经 节 段 皮肤 分 布 


(四 ) 周 甘 


帮 干 相 分 的 冰 神 经 前 支 在 颈 部 和 腰 骨 部 组 成 神经 从 ,如 绒 从 . 肿 从 和 能 从 。 青 通 过 神经 纤 
维 的 重新 组 合 和 分 配 ,从 神经 从 发 出 多 支 周围 神 经 ,每 支 膨 围 神经 含 多 个 闻 段 的 将 神经 纤维 ,办 
此 启用 神经 在 体 表 的 分 布 与 疹 髓 的 节 段 性 分 布 不 同 。 这 是 临床 上 鉴别 周 乃 神经 损害 和 次 艇 损 


风 及 定位 诊断 】 


# 导 通路 受 损 导 至 感觉 障碍 ,可 以 分 为 抑制 性 症状 和 刺激 性 症状 两 大 类 。 详 见 第 一 章 。 
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第 二 章 
域 觉 传导 通路 不 同 部 位 受 损 感觉 障碍 的 分 布 和 特征 不 同 , 为 定位 诊断 提供 了 各 
根据 受 损 部 位 ,可 分 类 如 下 (图 2-49): 


全 到 


神经 系统 的 解剖 、 生 理 及 病 损 的 定位 诊断 


4 线索 


神经 干 型 感 党 隧 碍 


未 梢 型 感 党 障碍 后 根 型 感觉 障碍 
(见于 股 外 便 皮 神经 类) (见于 多 发 性 神经 炎 ) 


(见于 C5 和 C6 后 根 损害 ) 


偏 身 型 感觉 障 但 
(见于 内 昂 病 变 ) 


图 2-49 各 种 类 型 感觉 障碍 分 布 
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(一 ) 神经 干 型 感觉 障碍 

神经 干 型 感觉 障碍 表现 为 受 损害 的 某 一 神经 干 分 布 区 内 各 种 感觉 均 减退 或 消失 ,如 1 梯 神经 
麻痹 、 尺 神经 麻痹 、 腓 总 神经 损伤 和 股 外 侧 皮 神经 炎 等 单 神经 病 。 

(二 ) 末梢 型 感觉 障碍 

末梢 型 感觉 障碍 表现 为 四 肢 对 称 性 的 末端 各 种 感觉 障碍 ( 温 、 痛 .触觉 和 深 
袜 套 样 分 布 , 远 端 重 于 近 端 , 常 伴 有 自主 神经 功能 障碍 ,见于 多 发 性 神经 病 等 。 

(三 ) 后 根 型 感觉 障碍 

后 根 型 感觉 障碍 为 单 侧 节 段 性 感觉 障碍 ,感觉 障碍 范围 与 神经 根 的 分 布 一 致 。 常 伴 有 局 列 
的 放射 性 疼痛 (神经 痛 ), 如 腰椎 间 盘 脱出 . 散 外 肿瘤 等 。 

(四 ) 链 内 型 感觉 阶 碍 

1. 后 角 型 ”后 角 损 害 表现 为 损伤 侧 节 段 性 分 离 性 感觉 障碍 ,出 现 病变 侧 痛 、 温 觉 隘 碍 ,而 触 
觉 和 深 感觉 保存 。 这 是 由 于 痛 、 温 觉 纤 维 进入 后 角 ， 而 一 部 分 触觉 和 深 感觉 纤维 不 经 过 后 角 直 
接 进 入 后 索 。 见 于 浓 骨 空 洞 症 、 疹 骨 内 肿瘤 等 。 

2. 后 索 型 ”后 索 的 薄 束 、 棉 束 损害 ， 则 受 损 平 面 以 下 深 感 觉 障碍 和 精细 触觉 障碍 ,出现 感 觉 
性 共 济 失调 。 见 于 糖尿 病 、 痊 髓 疡 或 亚 急 性 联合 变性 等 。 

3. 侧 索 型 ” 因 影 响 了 疹 骨 丘脑 侧 束 ,表现 为 病变 对 侧 平面 以 下 痛 , 温 觉 缺 失 而 触觉 和 深 感 
觉 保存 (分 离 性 感觉 障碍 ). 

4. 前 连 合 型 ”前 连 合 为 两 侧 消 能 丘脑 束 的 交叉 纤维 集中 处 ,损害 时 出 现 受 损 部 位 双 侧 节 段 
性 分 布 的 对 称 性 分 离 性 感觉 障碍 ,表现 为 痛 `\ 温 党 消失 而 深 感 党 和 触觉 存在 。 见 于 养 艇 空洞 证 
和 髓 内 肿瘤 早期 。 
5. 冰 丹 半 离 断 型 ”病变 侧 损伤 平面 以 下 深 感觉 障碍 及 上 运动 神经 元 性 瘫 痰 ,对 侧 损 伤 平面 
以 下 痛 `. 温 觉 缺失 ， 亦 称 冰 髓 半 切 综合 征 (Brown-Sequard syndrome)。 见 于 艇 外 占 位 性 病变 . 疹 髓 
外 伤 等 。 

6. 横贯 性 脊髓 损害 ” 即 病变 平面 以 下 所 有 感觉 ( 温 . 痛 . 触 、 深 ) 均 缺 失 或 减弱 ,平面 上 部 可 
能 有 过 敏 带 。 如 在 颈 胸 段 可 伴 有 锥 体 束 损伤 的 体征 ,表现 为 截瘫 或 四 上肢 瘫 .大 小 便 功 能 障碍 。 
第 见于 少 骨 炎 和 冰 骨 肿瘤 和 o 
7. 马尾 圆锥 型 主要 为 肛门 周围 及 会 阴部 呈 鞍 状 感觉 缺失 ,马尾 病变 出 现 后 根 型 感觉 障碍 
并 们 出 列 疼 痛 ,见于 肿瘤 .炎症 等 。 
五 ) 脑 干 型 感觉 障碍 
脑 干 型 感觉 障碍 为 交叉 性 感觉 障碍 。 延 锋 外 侧 和 脑 桥 下 部 一 侧 病变 损害 举人 艇 丘脑 侧 束 及 
三 叉 神 经 消 束 和 次 束 核 ,出 现 同 侧 面部 和 对 侧 半 身分 离 性 感觉 障碍 ( 痛 . 温 觉 缺失 而 触觉 存 在 )， 
如 Wallenberg 综合 征 等 ;延髓 内 部 病变 损害 内 侧 丘 系 引 起 对 侧 的 深 感觉 缺失 ,而 位 于 延髓 外 侧 
的 兰 髓 丘脑 束 未 受 损 , 故 痛 ` 温 觉 无 障碍 , 即 出 现 深 、 浅 感觉 分 离 性 障碍 ;而 脑 桥 上 部 和 中 脑 的 内 
侧 丘 系 、 三 义 丘 系 和 消 艇 丘脑 束 已 合并 在 一 起 ,损害 时 出 现 对 侧面 部 及 半身 各 种 感觉 均 发 生 障 
碍 ,但 多 伴 有 同 侧 脑 神经 麻辣 ,见于 炎症 、 脑 血管 病 、 肿 瘤 等 。 

(六 ) 丘脑 型 感觉 障碍 

丘脑 为 深浅 感觉 的 第 3 级 神经 元 起 始 部 位 ,损害 时 出 现 对 侧 偏 身 ( 包 括 面部 ) 完全 性 感觉 缺 
失 或 减退 。 其 特点 是 深 感 觉 和 触觉 障碍 重 于 痛 . 温 觉 ， 远 端 重 于 近 端 ,并 常 伴 发 患 侧 肢体 的 自发 
性 疼痛 (丘脑 痛 )。 多 见于 脑 血管 病 。 

(七 ) 内 中 型 感觉 障碍 

内 家 型 感觉 障 得 为 偏 身 型 感觉 障碍 , 即 对 侧 偏 身 (包括 面部 ) 感觉 缺失 或 减退 ,常人 有 偏瘫 
及 偏 盲 , 称 三 偏 综合 征 。 见 于 脑 血管 病 。 


感觉 ), 旦 手套 一 


~ 
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( 八 ) 皮质 型 感觉 障碍 
大 脑 皮 质 中 央 后 回 和 劳 中 央 小 叶 后 部 为 皮质 感觉 中 枢 , 受 损 时 有 两 个 特点 :@ 出 现 病灶 对 
侧 的 复合 感觉 (精细 感觉 ) 障 碍 ,如 实体 觉 .图 形 觉 两 点 辨别 觉 . 定 位 觉 和 对 各 种 感觉 强度 的 比 
较 陪 得 ,而 痢 ` 温 觉 障碍 轻 :@ 皮 质感 觉 区 范围 广 ,如 部 分 区 域 损 害 , 可 出 现 对 侧 一 个 上 肢 或 一 个 
下 有 歧 分 布 的 感觉 缺失 或 减退 . 称 为 单 肢 感 觉 减 退 或 缺失 。 如 为 刺激 性 病灶 , 则 出 现 局 限 性 感觉 
性 癫 首 (发 作 性 感 党 异常) 


第 八 节 反 射 


反射 (reflex) 是 最 简单 也 是 最 基本 的 神经 活动 , 它 是 机 体 对 刺激 的 非 自 主 反 应 ,如 击 党 . 痛 
觉 或 突然 牵引 肌肉 等 刺激 。 反 应 可 为 肌肉 的 收缩 ,肌肉 张力 的 改变 , 腺 体 分 泌 或 内 脏 反 应 - 临 
床上 主要 人 研究 肌肉 收缩 的 反射 。 

[ 解剖 结构 及 生理 功能 ] 

反射 的 解剖 学 基础 是 反射 浙 。 反 射 弧 的 组 成 是 :感受 器 一 传神 经 元 (感觉 神经 元 ) 一 中 间 
神经 元 一 传 出 神经 元 (演出 前 角 细 胞 或 脑 干 运 动 神经 元 ) 一 周围 神经 (运动 纤维 ) 一 效应 器 官 (用 
肉 .分 沁 腺 等 )。 

反射 活动 震 依 赖 于 完整 的 反射 弧 而 实现 ,反射 弧 中 任何 一 处 中 断 , 均 可 引起 反射 的 减弱 秆 
消失 。 同 时 反射 弧 还 接受 高 级 神经 中 枢 的 抑制 和 易 化 ,因此 当 高 级 中 枢 病 变 时 ,可 使 原本 受 抑 
制 的 反射 ( 深 反 射 ) 增 强 , 受 易 化 的 反射 ( 浅 反 射 ) 减 弱 。 

每 个 反射 弧 都 有 其 固定 的 次 和 链 节 段 及 周转 神经 , 故 临床 上 可 通过 反射 的 改变 判定 病变 剖 
位 。 反 射 活动 的 强 弱 在 正常 个 体 间 差 异 很 大 ,但 在 同一 个 体 两 侧 上 下 基本 相同 ,因此 在 检查 反 
射 时 要 本 身 左 右 侧 或 上 下 肢 对 比 。 一 侧 或 单个 反射 减弱 、 消 失 或 增强 , 则 临床 意义 更 大 。 反 身 
普遍 性 消失 ,减弱 或 增强 不 一 定 是 神经 系统 受 损 的 表现 。 

生理 反射 是 正常 人 应 具有 的 反射 ,包括 深 反 射 和 浅 
反射 两 大 类 。 

1. 深 反 射 (deep reflex) 是 刺激 肌 腿 、 上 骨膜 的 本 体 
感受 器 所 引起 的 肌肉 迅速 收缩 反应 , 亦 称 妥 反射 或 肌肉 
牵 张 反射 ,其 反射 弧 是 由 感觉 神经 元 和 运动 神经 元 直接 
连接 组 成 的 单 突 触 反射 弧 。 通 常 吨 击 肌 妥 引起 深 反射 ， 
肌肉 收缩 反应 在 被 牵 张 的 肌肉 最 明显 。 临 床上 常 做 的 
脖 反射 有 及 二 头 肌 反射 (C5~6)、 肽 三 头 肌 反射 (C6-~7)、 
伐 骨膜 反射 (C5~8)、 膝 腿 反 射 (L2~4) (图 2-50)、 跟 腿 反 
射 (S1~2) 等 。 

2. 浅 反 射 (superficial reflex) 是 刺激 皮肤 、 黏 膜 及 
角膜 引起 的 肌肉 快速 收缩 反应 。 浅 反射 的 反射 弧 比 较 
复杂 ,除了 兰 髓 节 段 性 的 反射 弧 外 ,还 有 冲动 到 达 大 脑 
皮质 (中 央 前 、 后 回 ), 然 后 随 锥 体 束 下 降 至 痊 散 前 角 细 
胞 。 因 此 中 枢 神 经 系统 病变 及 周围 神经 系统 病变 均 可 
出 现 浅 反射 的 减弱 或 消失 。 临 床上 常用 的 有 腹壁 反射 
(T7~12) (图 2-$1)、. 提 畦 反射 (LI~2)、 踊 反射 (S1~2) 肛门 图 2-50 深 反射 ( 膝 妥 反射 ) 传导 通路 
反射 (S4~5)、 角 膜 反 射 和 咽 反 射 等 。 
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图 2-51 浅 反 射 (腹壁 反射 ) 传 导 通路 


【 病 损 表 现 及 定位 诊断 】 


1. 深 反 射 减 弱 或 消失 ”反射 激 径 路 的 任何 部 位 损伤 均 可 引起 深 反 射 的 减弱 或 消失 ,如 周 膨 神 
经 , 峭 髓 前 根 .后 根 .后 根 节 、 痊 能 前 角 . 后 角 , 痊 散 后 索 的 病变 。 深 反射 减弱 或 消失 是 下 运动 神经 元 


头 处 发 生病 变 也 影响 深 反射 ,如 重症 肌 无 力 或 周期 性 竣 疾 等 ;精神 紧张 或 注 


芋 


性 竣 疾 的 一 个 重要 体征 。 在 脑 和 冰 甸 损害 的 断 联 休克 期 可 使 深 反射 消失 ;肌肉 本 身 或 神经 肌肉 接 
党 力 集中 在 检查 部 位 的 
患者 也 可 出 现 深 反 射 受 到 抑制 ;镇 静安 眠 药物 深 睡 麻醉 或 昏迷 等 也 可 出 现 深 反射 减弱 或 消失 。 


2. 深 反 射 增强 正常 情况 下 ,运动 中 枢 对 深 反射 的 反射 源 有 抑制 作用 , 当 皮 质 运动 区 或 锥 


体 束 损害 而 反射 弧 完整 的 情况 下 ,损害 水 平 以 下 的 腿 反 射 浙 失去 来 自 上 运动 神经 
作用 而 出 现 释放 症状 ,表现 为 膛 反 射 增强 或 扩 散 现象 (刺激 肌 妥 以 外 区 域 也 能 弓 


对 玫 的 下 行 抑制 
| 起 妥 芭 射 的 出 


现 ) 深 反射 亢进 是 上 运动 神经 元 损害 的 重要 体征 。 在 神经 系统 兴奋 性 普遍 增高 的 神经 症 .甲状 
腺 功能 亢进 .手足 搞 损 症 及 破 伤风 等 患者 虽然 也 可 出 现 腿 反 射 增强 ,但 并 无 反射 区 的 扩大 。 埠 
夫 曼 征 (Hofmann 征 ) 和 Rossolimo 征 的 本 质 应 属 牵 张 反射 ,一 侧 出 现时 有 意义 , 常 提示 锥 体 束 损 


害 , 双 侧 对 称 出 现 无 意义 。 临 床上 深 反 射 的 节 段 定位 见 表 2-6。 


表 2-6 深 反射 定位 


反射 检查 法 反应 肌肉 神经 节 段 定位 
下 颌 反射 轻 芳 微 张 的 下 颁 中 部 ”下颌 上 举 “有 骨 嚼 肌 三 又 神经 下 脑 桥 
颌 支 
户 腥 反映 印 击 两 户 肝 间 腥 骨 向 内 移动 大 辐 肌 、 肩 肿 肩 肢 下 神经 ”C5~6 
下 肌 
及 二 头 肌 反射 ” 另 击 图 于 及 二 头 肌 肌 肘 关 节 届 曲 肪 二 头 肌 。 ” 肌 皮 神经 C5-6 
妥 上 的 检查 者 的 手指 
肪 三 头 肌 反射 “ 即 击 鹰 嘴 上 方 肪 三 头 “ 肘 关节 伸 直 有 眩 三 头 肌 。 。 模 神 经 C6-8 
肌 肌 腿 
梯 骨膜 反射 。” 另 击 械 肖 茎 突 肘 关节 届 曲 \ 族 前 ” 赔 肌 正中 神经 GC5-8 
和 和 手指 届 曲 次 -= 头 脱 神经 
旋 前 肌 肌 皮 神经 
肪 二 头 肌 
腔 反射 中 击 膝 善 下 髓 官 带 。 ” 膝 关节 仲 直 投 四 头 肌 ”股神 经 12~4 
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反射 检查 法 反应 肌肉 神经 节 段 定位 
跟 妥 反射 是 击 跟 有 足 向 踊 面 届 曲 。 。” 腓 肠 肌 ”上 坐骨 神经 。 SsI~2 
Hoffmann 征 绰 刮 中 指 指 送 其 余 各 指 届 曲 指 深 届 肌 正中 神经 C7~T1 
Rossolimo 征 一 另 南 是 由 基底 部 直面 。 是 中 向 路 面 届 曲 。 是 底 肌 肥 神 经 i 


3. 浅 反 射 减弱 或 消失 ”次 库 反 射 弧 的 中 断 或 锥 体 束 病变 均 可 引起 浅 反射 减弱 或 消失 。 故 
上 运动 神经 元 性 和 下 运动 神经 元 性 妾 痪 均 可 出 现 浅 反射 减弱 或 消失 。 震 注意 昏迷 、 麻 酬 、 深 睡 、 
一 岁 内 婴儿 浅 反射 也 可 消失 ,经 产妇 ,肥胖 者 及 老人 腹壁 反射 往往 不 易 引 出 。 每 种 浅 反射 均 有 
与 节 段 相当 的 反射 弧 . 因 此 浅 反 射 减弱 或 消失 在 临床 上 有 一 定 的 节 段 定位 作用 。 现 将 临床 上 常 
用 的 浅 反 射 及 节 段 性 定位 列 于 表 2-7。 


表 2-7 浅 反射 定位 


反射 检查 法 反应 肌肉 神经 节 段 定位 
角膜 反射 轻 触 角 脐 闭 眼 眼 轮 臣 肌 。 三叉 .面神经 。 脑 桥 一 
咽 反 射 ”和 轻 触 咽 后 辟 软 肚 上 举 和 呕吐 。 。” 诸 咽 喉 册 。 壬 咽 ,迷走 神经 延 租 
:上 腹 吕 反 射 、 划 过 腹部 上 部 皮肤 上 腹壁 收缩 腹 横 肌 。 。 助 间 神经 T7-8 
中 腹壁 反射 ” 划 过 腹部 中 部 皮肤 中 腹壁 收缩 腹 横 肌 肋 间 神 经 T9~10 
下 腹壁 反射 、 划 过 腹部 下 部 皮肤 。 。 下 腹壁 收缩 腹 斜 册 。” ” 肋 间 神经 T1112 
提 侯 反射 币 激 大 腿 上 部 内 侧 皮 肤 ”睾丸 上 举 提 亩 肌 ”生殖 股神 经 。 LI-2 
踊 反 射 轻 划 足 底 外 侧 是 趾 及 是 向 是 面 尾 曲 ” 趾 屈 肌 坐骨 神经 S1~2 
门 反射 轻 划 或 针 刺 肛门 附近 ”肛门 外 括约肌 收缩 。 肛门 括约肌 肛 尾 神经 S45 
病理 反射 ”是 锥 体 束 损害 的 确切 指 征 , 常 与 下 胶 腿 反射 亢进 、 浅 反射 消失 同时 存在 。 


Babinski( 巴 宾 斯 基 ) 征 是 最 重要 的 病理 征 ,可 由 刺激 下 肢 不 同 部 位 而 产生 。 有 时 巴 宾 斯 基 征 
昌 为 阴性 ,但 可 引出 其 他 形式 的 病理 反射 。 常 用 的 有 Chaddock 征 、Oppenheim 征 、Cordon 征 、 
Schaeffer 征 和 Gonda 征 等 。 病 理 反 射 的 检查 法 及 表现 详 见 第 四 章 。 

浓 艇 完全 横贯 性 损害 时 可 出 现 消 丹 自 动 反 射 , 它 是 巴 宾 斯 基 征 的 增强 反应 ,又 称 防御 反应 
或 回 缩 反 应 。 表 现 为 刺激 下 歧 任 何 部 位 均 可 出 现 双 侧 巴 宾 斯 基 征 和 双 下 上 肢 回 缩 ( 髋 膝 届 曲 、 跟 
背 届 )。 若 反应 更 加 强烈 时 ,还 可 合并 大 小 便 排 空 . 举 阳 、 射 精 、 下 肢 出 汗 、 竖 毛 及 皮肤 发 红 , 称 为 
总 体 反射 。 


( 间 建 平 ) 


一 在 


二 章 ， 神 经 系统 的 解剖 、 生 理 及 病 损 的 定位 诊断 


7. 中 脑病 损 的 综合 征 及 其 结构 基础 是 什么 ? 

8. 小 脑 弹 部 及 小 脑 半 球 病 损 的 表现 有 何 异 同 ? 
9. 不 同 节 段 的 券 落 横贯 性 损害 的 表现 如 何 ? 
10. 不 同 分 支 的 脑 姻 管 病 损 的 表现 如 何 ? 


1. 柏树 令 , 应 大 君 . 系统 解剖 学 . 北京 :人 民 卫 生出 版 社 ,2005. 
. 史 王 泉 , 周 孝 达 . 实用 神经 病 学 .第 3 版 .上 海 : 上 海 和 
3. 姚 志 彬 . 临床 神经 解 训 


4. 


1 


学 技术 出 版 社 ,20()4. 
学 .广州 :广东 世界 图 书 出 版 公司 ,2001. 
Felten DL,JOzefowicz REF. 奈 特 人 体 神经 解 训 彩 色 图 谱 . 瞧 益 群 , 译 . 北京: 人民 卫 


生出 版 社 ,2006. 


5. Duun P. 神经 系统 疾病 定位 诊断 学 . 刘 4 


患 , 胡 成 夷 , 译 .北京 :海洋 出 版 社 ,1995. 
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概 。” 述 


神经 系统 疾病 常见 症状 包括 意识 障碍 、 认 知 障 碍 、 运 动 障碍 .感觉 障碍 和 平衡 障碍 等 多 种 表 
,对 神经 系统 的 解剖 生理 进行 了 比较 详细 的 介绍 ,同时 也 对 结构 损害 所 产生 的 临 
格 床 症 状 的 关系 提供 了 理论 基础 。 在 神经 科 实 践 中 ,就 
诊 患 者 提供 的 信息 往往 是 症状 ,这 就 需要 临床 医师 从 症状 入 手 , 结 合 病史 和 查 体 ,对 症状 进行 定 
位 和 定性 ,以 指导 诊断 和 治疗 。 因 此 ,应 当 培 养 医 学 生 对 神经 科 纷 繁复 杂 的 临床 症状 具有 独立 
分 析 、 去 伪 存 真 . 抓 主 删 次 的 能 力 ,建立 良好 的 临床 科学 思维 。 本 章 主 要 从 神经 科 常 见 症状 入 手 ， 
沿 着 从 证 状 到 疾病 这 一 分 析 思 路 叙述 ,以 符合 临床 实际 ,并 提高 医学 生 对 神经 科 疾病 的 诊断 能 力 。 


第 一 节 意识 障碍 


意识 是 指 个 体 对 周围 环境 及 自身 状态 的 感知 能 力 。 意 识 障碍 可 分 为 觉醒 度 下 降 和 意识 
容 变化 两 方面 。 前 者 表现 为 嗜睡 . 氏 睡 和 氏 迷 ;后 者 表现 为 意识 模糊 和 论 妄 等 。 意 识 的 维持 依 
赖 大 脑 皮 质 的 兴奋 。 脑 干 上 行 网 状 激活 系统 (ascending reticular activating system ) 接受 各 种 感觉 
崩 息 的 侧 支 传人 ,发 放 兴奋 从 脑 干 向 上 传 至 丘脑 的 非特 异性 核 团 ,再 由 此 弥散 投射 至 大 脑 皮 质 ， 
使 整个 大 脑 皮质 保持 兴奋 ,维持 觉醒 状态 。 因 此 ,上 行 网 状 激活 系统 或 双 侧 大 脑 皮质 损害 均 可 
导致 意识 障碍 。 


-、 以 觉 胰 度 改 变 为 主 的 意识 隧 三 

(一 ) 哮 攻 

嗜睡 (somnolenee) 是 意识 障碍 的 早期 表现 。 患 者 表现 为 睡眠 时 间 过 度 延长 ,但 能 被 叫 醒 , 醒 
后 可 勉强 配合 检查 及 回答 简单 问题 ,停止 刺激 后 患者 又 继续 入睡 。 

(二 ) 雪 睡 

氏 睡 (sopor) 是 一 种 比 嗜睡 匀 重 的 意识 障碍 。 患 者 处 于 沉睡 状态 ,正常 的 外 界 刺激 不 能 使 其 
觉醒 , 须 经 高 声 呼 响 或 其 他 较 强烈 刺激 方 可 唤醒 ,对 言语 的 反应 能 力 尚未 完全 并 失 , 可 作 含 灿 、 
简单 而 不 完全 的 答 话 ,停止 刺激 后 又 很 块 竹 。 

(三 ) 名 类 

昏迷 (coma) 是 一 种 最 为 严重 的 意识 障碍。 患者 意识 完全 无 失 , 各 种 强 刺激 不 能 使 其 觉醒 ， 
无 有 目的 的 自主 活动 ,不 能 自发 隐 眼 。 氏 迷 按 严重 程度 可 分 为 三 级 ; 

1. 浅 错 迷 ”意识 完全 亚 失 , 仍 有 冬 少 的 无 意识 自发 动作 。 对 周 于 事物 及 声 . 光 等 刺激 全 无 
反应 ,对 强烈 刺激 如 疼痛 刺激 可 有 回避 动作 及 痛苦 表情 ,但 不 能 觉醒 。 知 咽 反射 咳 喇 反 射 . 角 
腊 反 射 以 及 瞳孔 对 光 反 射 仍然 存在 。 生 命 体征 无 明显 改变 。 

2. 中 芽 迷 ”对 外 界 的 正常 刺激 均 无 反应 ,自发 动作 很 少 。 对 强 刺激 的 防御 反射 角膜 反射 
和 上 胶 孔 对 光 反映 减弱 ,大 小 便 游 留 或 失禁 。 此 时 生命 体征 已 有 改变 。 

3. 深 午 迷 ” 对 外 界 任何 刺激 均 无 反应 ,全 身 肌肉 松弛 ,无 任何 自主 运动 。 眼 球 固定 ,瞳孔 散 
大 ,各 种 反射 消失 ,大 小 便 多 失 紫 。 生 命 体征 已 有 明显 改变 ,呼吸 不 规则 .血压 或 有 下 降 。 
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大 脑 和 脑 干 功能 全 部 丧失 时 称 脑 死亡 ,其 确定 标准 是 :患者 对 外 界 任 何 刺激 均 无 反应 .无 任 
何 自主 运动 ,但 消 艇 反射 可 以 存在 ; 脑 干 反射 (包括 对 光 反 射 .角膜 反射 . 头 眼 反射 .前庭 腿 反 射 、 
ea 瞳孔 散 大 辕 定 ; 自主 呼吸 停止 ,需要 人 工 呼 吸 机 维持 换 气 ; 脑 电 | 图 提示 脑 
活动 消失 , 旦 一 直线 ;经 颅 多 普 勒 超声 提示 无 脑 血 流 消 号 示 


E 注 :现象 ;体感 诱发 电位 提示 有 脑 三 功 能 类 
an 12 小 时 ,经 各 种 抢救 无 效 ; 需 除外 急性 药物 中 毒 .低温 和 内 分 泌 代谢 


-、 以 意识 内 容 改变 为 于 的 瘟 识 障 储 


(一 ) 意识 模糊 

意识 模糊 (confusion) 表现 为 注意 力 减退 ,情感 反应 淡漠 ,定向 力 障碍 ,活动 减少 .语言 缺乏 
连贯 性 ,对 外 界 刺激 可 有 反应 ,但 低 于 正常 水 平 。 

(二 ) 诡 妄 

诡 安 (delirium) 是 一 种 急性 的 脑 高 级 功能 障碍 ,患者 对 周围 环境 的 认识 及 反应 能 力 夫 有 下 
降 , 表 现 为 认 知 ,注意 力 、 定 向 .记忆 功能 受 损 ,思维 推理 迟钝 ,语言 功能 障碍 , 销 觉 ,幻觉 ,睡眠 党 
醒 周 期 素 乱 等 ,可 表现 为 紧张 . 恺 惧 和 兴奋 不 安 , 甚 至 可 有 冲动 和 攻击 行为 。 病 | 党 旦 波动 性 ， 
夜间 加 重 , 白 天 减轻 , 常 持续 数 小 时 和 数 天 。 引 起 谎 妄 的 常见 神经 系统 疾病 有 1 脑 炎 、 脑 血管 病 、 
脑 外 伤 及 代谢 性 脑病 等 。 其 他 系统 性 疾病 也 可 引起 论 刻 ,如 酸 碱 平衡 及 水 电解 质 亲 乱 ， 营养 物 
质 缺 乏 、 高 热 \ 中 毒 等 。 诡 亡 的 常见 病因 见 表 3-1。 


表 3-1 诡 亡 的 常见 病因 


分 类 病因 

颅 内 病变 出 血 , 疗 病 

药物 过 量 或 戒 断 后 

化 学 品 一 氧化 碳 、 重 金属 及 其 他 开业 毒 物 

其 他 肝 性 脑病 、 肺 性 脑病 、 低 氧 血 症 、 尿 毒 症 性 脑病 .心力 衰竭 .心律 不 齐 、 高 血 不 
脑病 \ 伴 有 发 热 的 系统 感染 各 种 原因 引起 的 电解 质 紊 乱 .手术 后 .甲状 腺 功 
能 减退 ,营养 不 良 等 

、 特 殊 类 型 的 意识 障碍 
(一 ) 去 皮质 综合 征 


去 皮质 综合 征 (decorticated syndrome,apallic syndrome) 多 见于 因 双 侧 大 脑 皮 质 广 泛 损 害 而 
导致 的 皮质 功能 减退 或 丧失 ,皮质 下 功能 仍 保 在。 患者 表现 为 意识 送 失 ， 但 睡眠 和 觉醒 周期 存 
在 ,能 无 意识 地 有 陷 眼 . 闭 眼 或 转动 眼球 ,但 眼球 不 能 随 光线 或 物品 转动 ,有 狐 似 清醒 但 界 刺激 
无 反应 。 光 反射 .角膜 反射 其 至 咀嚼 动作 ,吞咽 .防御 反射 均 存在 ,可 有 吸 哆 、 强 握 等 原始 反射 ， 
但 无 自发 动作 ;大 小 便 失禁 。 四 肢 肌 张力 增高 , 双 侧 锥 体 束 征 阳性 。 身体 姿势 为 上 用 0 曲 内 收 ， 
腕 及 手指 忆 曲 , 双 下 上 肢 仲 直 , 足 居 曲 ,有 时 称 为 去 皮质 强直 (decorticate rigidity)。 该 综合 征 常见 于 
缺 氧 性 脑病 、 脑 炎 ,中 毒 和 严重 颅 脑 外 伤 等 

(二 ) 无 动 性 纺 默 症 

尤 动 性 绒 默 症 (akinetic mulism) 又 称 睁 眼 昏 迷 (coma vigil), 由 脑 干 于 部 和 丘脑 的 网 状 激活 
系统 受 损 引 起 ,此 时 大 脑 兴 球 及 其 传 汕 通 路 无 病变 。 患 者 能 注视 周 用 环境 及 人 物 , 貌 似 清醒 ,但 
不 能 活动 或 言语 ,二 使 失禁 肌 张力 减低 ,无 欠 体 束 征 强 列 刺激 不 能 改变 共 意 识 状 态 , 存 在 觉 
限 - 唾 虐 周 期 。 本 症 常 见于 脑 填 梗死， 
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(三 ) 祠 淘 状 态 
植物 状态 (vegetative state) 是 指 大 脑 半球 严重 受 损 而 脑 干 功能 相对 保留 的 一 种 状态 。 上 患者 
对 自身 和 外 界 的 认 知 功能 全 部 丧失 . 呼 之 不 应 ,不 能 与 外 办 交流 ,有 自发 或 反射 性 睁 眼 , 偶 可 发 
现 视 物 追 踪 , 可 有 无 意义 届 笑 ,存在 吸 唤 .咀嚼 和 春 咽 等 原始 反射 ,有 觉醒 一 睡眠 周期 .大 小 便 失 
持续 植物 状态 (persistent vegelative state) 指 颅 脑 外 伤 后 植物 状态 持续 12 个 月 以 上 .其 他 原 
和 3 个 天 以 上司 , 


轨 、 总 识 隔 三 的 鉴别 诊 类 

以 下 各 综合 征 易 被 误诊 为 意识 障碍 ,临床 上 应 加 以 鉴别 。 

(一 ) 闭锁 综合 征 

闭锁 综合 征 (locked-in syndrome) 又 称 去 传 出 状态 ,病变 位 于 脑 桥 基底 部 ， 双 侧 皮质 次 链 束 和 
皮质 脑 干 吕 均 受 囚 。 患 者 意识 清醒 , 因 运 动 传 出 通路 几乎 完全 受 损 而 呈 失 运动 状态 .眼球 不 能 
向 两 侧 转动 ,不 能 张口 ,由 肢 瘫痪 ,不 能 言语 . 仅 能 以 瞬 目 和 眼球 牌 直 运动 示意 与 周 团 建 立 联 系 : 
本 综合 征 可 由 脑 血 管 病 、 感 染 、 肿 瘤 、 脱 散 精 病 等 引起 。 

(二 ) 意志 缺乏 症 

意志 缺乏 证 (abulia) 患者 处 于 清醒 状态 ,运动 感觉 功能 存在 ,记忆 功能 尚好 ,但 因 缺 乏 始 动 
性 而 不 语 少 动 ,对 刺激 无 反应 ,无 欲望 , 呈 严 重 淡漠 状态 ,可 有 额 叶 释放 反射 ,如 掌 需 反射 . 吸 唤 
反射 等 。 本 证 多 由 双 侧 额 叶 病变 所 致 - 

(三 ) 木 僵 

木 僵 (stupor) 表现 为 不 语 不 动 ,不 吃 不 喝 ,对 外 界 刺激 缺乏 反应 ,甚至 出 现 大 小 便 注 留 ,多 伴 
有 蜡 样 屈曲 、 违 描 症 ,言语 刺激 触及 其 痛处 时 可 有 流泪 .心率 增 快 等 情感 反应 ,缓解 后 多 能 清楚 
回忆 发 病 过 程 。 见 于 精神 分 型 症 的 紧张 性 木 优 .严重 抑郁 症 的 抑郁 性 木 优 ` 反 应 性 精神 障碍 的 
反应 性 木 全 等 。 


左 、 众 发 不 辐 症状 和 体征 意识 障 弓 的 病因 诊断 


意识 障碍 可 由 不 同 的 病因 所 引起 ,临床 宜 对 具体 问题 具体 分 析 , 尤 其 是 伴 发 不 同 症状 或 体 


征 时 对 病因 诊断 有 很 大 提示 , 详 见 表 3-2。 
表 3-2 ， 伴 发 不 同 症状 和 体征 意识 障碍 的 常见 病因 
伴随 症状 或 体征 可 能 病因 


头 疝 让 炎 脑膜 炎 .蛛网 膜 下 腔 出 血 . 脑 外 伤 
视 乳 头 水 肿 高 血压 脑病 , 颅 内 占 位 病变 
内 孔 若 大 吉首 、 脑 外 伤 . 乙 醇 中 毒 或 抗 胆 大 能 与 拟 交感 神经 药物 中 毒 
起 蜂 乙醇 或 镇 注 药 过 量 . 拟 交感 神经 药物 中 毒 
偏 站 训 楼 死 及 出血、 脑 外 伤 
由 腊 刺 激 征 让 膜 炎 . 脑 炎 蛛网 膜 下 腔 出 血 
强直 低 钙 血 症 、 彼 伤风 ,弥漫 性 脑病 
疾 性 发 作 脑 炎 . 脑 出 血 、 脑 外 伤 . 虎 内 占 位 病变 . 低 血 粮 
发 热 店 炎 脑膜 炎 .下 血 症 
体温 过 低 低 血 桩 , 放 性 脑 将. 帅 状 腺 功能 减退 
血 厅 升 高 疝 恒 和 . 脑 出 血 . 虹 网 膜 下 膀 出 血 ,高 血压 脑病 
心动 过 组 申 状 腺 功能 减退 心脏 疾患 
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第 二 节 认 知 障碍 


认 知 是 指 人 脑 接受 外 界 信息 ,经 过 加 工 处 理 ,转换 成 内 在 的 心理 活动 ,从 而 获取 知识 或 应 用 
知识 的 过 程 。 它 包括 记忆 ,语言 . 视 空间 .执行 .计算 和 理解 判断 等 方面 。 认 知 障碍 是 指 十 述 几 
项 认 知 功能 中 的 一 项 或 多 项 受 损 , 当 上 述 认 知 域 有 2 项 或 2 项 以 上 受累 ,并 影响 个 体 的 日 常 或 
社会 能 力 时 ,可 考虑 为 痴呆 。 

记忆 隘 但 

记忆 是 信息 在 脑 内 储存 和 提取 的 过 程 ,一 般 分 为 瞬时 记忆 、 短 时 记忆 和 长 时 记忆 三 类 。 瞬 
时 记忆 为 大 脑 对 事物 的 瞬时 映 象 ,有 效 作用 时 间 不 超过 2 秒 ,所 记 的 信息 内 容 并 不 构成 机 正 的 
记忆 。 瞬时 记忆 的 信息 大 部 分 迅速 消退 ,只 有 得 到 注意 和 复习 的 小 部 分 信息 才 转 入 短 时 记忆 中 ， 
短 时 记忆 时 间 也 很 短 ,不 超过 1 分 钟 ,如 记 电 话 号 码 。 短 时 记忆 中 的 信息 经 过 反复 的 学 习 .系统 
化 ,在 脑 内 储存 ,进入 长 时 记忆 ,可 持续 数 分 钟 , 数 天 ,甚至 终生 。 临 床上 记忆 障碍 的 类 型 多 是 根 
据 长 时 记忆 分 类 的 ,包括 遗忘 .记忆 减退 .记忆 错误 和 记忆 增强 等 不 同 表现 。 

(一 ) 遗忘 

遗忘 (amnesia) 是 对 识 记过 的 材料 不 能 再 认 与 回忆 ,或 者 表现 为 错误 的 再 认 或 回忆 。 根 据 
遗忘 的 具体 表现 可 分 为 顺 行 性 遗忘 , 逆 行 性 遗忘 .进行 性 遗忘 ,系统 成 分 性 遗忘 .选择 性 遗忘 和 
暂时 人 性 遗忘 等 多 种 类 型 ,其 中 前 两 者 最 为 重要 。 

1. 顺 行 性 遗忘 ” 指 回忆 不 起 在 疾病 发 生 以 后 一 段 时 间 内 所 经 历 的 事件 ,近期 事件 记忆 差 ， 
不 能 保留 新 近 获 得 的 信息 ,而 远 期 记忆 尚 保存 。 常 见于 阿尔 蒋 海 默 病 的 早期 冶 病 . 双 侧 海马 醒 
死 , 间 脑 综合 征 、 严 重 的 颅 脑 外 伤 等 。 

2. 送行 性 遗忘 指 回忆 不 起 疾病 发 生 之 前 某 一 阶段 的 事件 ,过 去 的 信息 与 时 间 梯 度 相关 的 
丢失 。 常 见于 脑 大 荡 后 遗 症 . 缺 氧 中毒、 阿尔 欧 海 默 病 的 中 晚期 . 疝 痢 发 作 后 等。 

(二 ) 记忆 减退 

记忆 减退 指 识 记 、 保 持 ,再 认 和 回忆 普遍 减退 。 早 期 往往 是 回忆 减弱 ,特别 是 对 日 期 .年代 、 
已 有 名 词 \ 术 语 概念 等 的 回忆 发 生 困难 ,以 后 表现 为 近期 和 远 期 记忆 均 减 退 。 临 床上 常见 于 阿 
尔 获 海 默 病 、 血 管 性 痴呆 、 代 谢 性 脑病 等 。 

(三 ) 记忆 错误 

1 记忆 悦 物 包括 似曾相识 .旧事 如 新 重演 性 记忆 错误 等 ,与 记忆 减退 过 程 有 关 。 常 见于 
甘 叶 症 靖 ,中毒 神经 症 .精神 分 烈 症 等 。 

2. 钳 构 ， 指 患者 记忆 有 时 间 顺 序 上 的 错误 ,如 患者 将 过 去 生活 中 所 经 历 的 事件 归 之 于 另 _- 
无 关 时 期 ,而 患者 并 不 自觉 ,并 且 坚信 自己 所 说 的 完全 正确 。 常 见于 更 年 期 综合 征 ,精神 发 育 迟 


3. 虚构 ， 指 患者 将 过 去 事实 上 从 未 发 生 的 事 或 体验 回忆 为 确 有 其 事 ,患者 不 能 自己 纠正 错 
误 。 常 见于 柯 萨 可 夫 综合 征 (Korsakoff syndrome), 可 以 由 脑 外 伤 .乙醇 中 毒 ,感染 性 脑病 等 引起 。 

(四 ) 记忆 增强 

记忆 增强 指 对 远 事 记 忆 的 异常 性 增加 。 患 者 表现 出 对 很 久 以 前 所 发 生 的 、 似 乎 已 经 遗忘 的 
时 间 和 体验 ,此 时 又 能 重新 间 忆 起 来 ,甚至 一 些 项 碎 的 毫 无 意义 的 事情 或 细微 情节 都 能 详细 回 
忆 。 多 见于 躁 狂 症 .妄想 或 服用 兴奋 剂 过量 。 


-、 视 受 间 隘 但 


视 空间 障碍 指 患 者 因 不 能 准确 地 判断 自身 及 物品 的 位 置 而 出 现 的 功能 障碍 ,表现 为 患者 售 
车 时 找 不 到 停车 位 , 回 家 时 因 判断 错 方向 而 迷路 , 铺 桌 布 时 因 不 能 对 桌布 及 桌 角 的 位 置 正确 判 
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断 而 无 法 使 桌布 与 桌子 对 齐 ,不 能 准确 地 将 锅 放 在 炉灶 上 而 将 锅 摔 到 地 上 。 患 者 不 能 准确 地 临 
萄 立体 图 ,严重 时 连 简单 的 平面 图 也 无 法 画 出 。 生 活 中 ,可 有 穿 衣 困难 ,不 能 判断 衣服 的 上 下 和 
左右 ,衣服 及 裤子 穿 反 等 - 


、 执 行 功 能 隘 伴 

执行 功能 是 指 确 立 目 标 , 制 订 和 修正 计划 ,实施 计划 ,从 而 进行 有 目的 活动 的 能 力 , 是 一 种 
综合 运用 知识 ,信息 的 能 力 。 

执行 功能 隘 但 与 额 叶 一 皮质 下 环 路 受 损 有 关 。 执 行 功能 障碍 时 ,患者 不 能 作出 计划 ,不 能 
进行 创新 性 的 工作 ,不 能 根据 规则 进行 自我 调整 ,不 能 对 多 件 事 进行 统筹 安排 。 检 查 时 ,不 能 按 
照 要 求 完 成 入 复 杂 的 任务 。 执 行 功能 障碍 常见 于 血管 性 痴呆 、 阿 尔 欧 海 默 病 、 帕 金森 病 阁 呆 、` 进 
行 性 核 上 性 麻 疗 .路易 体 痴呆 和 和 额 矣 叶 痢 呆 等 。 

由、 让 筑 万 Rs 

计算 能 力 取决 于 患者 本 身 的 智力 .先天 对 数字 的 感觉 和 数学 能 力 ,以 及 受 教 育 水 平 。 计 算 
力 障碍 指 计算 能 力 减 退 , 以 前 能 作 的 简单 计算 无 法 正确 作出 。 如 "黄瓜 8 角 1 斤 ,3 元 2 角 能 买 
几 斤 "这 样 的 问题 ,患者 难以 回答 ,或 者 要 经 过 长 时 间 地 计算 和 反复 地 更 正 。 日 常生 活 中 ,患者 
买 菜 购物 不 知道 该 付 多 少 钱 , 该 找 回 多 少 。 随 着 病情 的 进展 ,患者 甚至 不 能 进行 如 2+3、1+2 等 
非常 简单 的 计算 ,不 能 正确 列 算式 ,甚至 不 认识 数字 和 算术 符号 。 计 算 障 碍 是 优势 半球 项 叶 特 
别 是 角 回 损伤 的 表现 。 


1 请 

失语 (aphasia) 是 指 在 神志 清楚 ,意识 正常 ,发 音 和 构 音 没有 障碍 的 情况 下 ,大 脑 皮质 语言 功 
能 区 病变 导致 的 言语 交流 能 力 障 碍 ,表现 为 自发 谈话 \ 听 理解 复述、 命名 ,阅读 和 书写 六 个 基本 
方面 能 力 残缺 或 形 失 ,如 患者 构 音 正常 但 表达 障碍 ,肢体 运动 功能 正常 但 书写 障碍 ,视力 正常 但 
阅读 障碍 ,听力 正常 但 言语 理解 障碍 等 。 不 同 的 大 脑 语 言 功 能 区 受 损 可 有 不 同 的 临床 表现 。 迄 
今 对 失语 症 的 分 类 尚未 取得 完全 一 致 的 意见 ,国内 外 较 通 用 的 是 以 解剖 一 临床 为 基础 的 分 类 
法 。 由 于 汉语 的 特殊 性 ,我 国学 者 制定 了 汉语 失语 症 分 类 法 。 下 面 简要 介绍 主要 的 失语 类 型 : 

(一 ) 外 侧 各 局 国 失语 综合 征 

外 侧 裂 周围 失语 综合 征 包括 Broca 失语 、Wernicke 失语 和 传导 性 失语 ,病灶 位 于 外 侧 裂 周 
用 ,共同 特点 是 均 有 复述 障碍 。 

1. Broca 失语 又 称 表达 性 失语 或 运动 性 失语 ,由 优势 侧 额 下 回 后 部 (Broca 区 ) 病 变 引 起 。 
临床 表现 以 口语 表达 障碍 最 突出 ,谈话 为 非 流利 型 .电报 式 语言 ,讲话 费力 , 找 词 困难 ,只 能 讲 一 
两 个 简单 的 词 , 且 用 词 不 当 , 或 仅 能 发 出 个 别 的 语音 。 口 语 理 解 相对 保留 ,对 单词 和 简单 陈述 句 
的 理解 正常 , 句 式 结构 复杂 时 则 出 现 困难 。 复 述 , 命 名 .阅读 和 书写 均 有 不 同 程度 的 损害 。 常 见 
于 脑 梗死 \、 脑 出 血 等 可 引起 Broca 区 损害 的 神经 系统 疾病 。 

2. Wernicke 失语 又 称 听觉 性 失语 或 感觉 性 失语 ,由 优势 侧 枉 上 回 后 部 (Wernicke 区 ) 病 
变 引起 。 临 床 特点 为 严重 听 理 解 障碍 , 表现 为 患者 听 沉 正常 ,但 不 能 听 羽 别人 和 自己 的 讲话 。 
口语 表达 为 流利 型 , 语 量 增多 ,发 音 和 语调 正常 ,但 言语 混乱 而 割裂 ,缺乏 实质 词 或 有 意义 的 词 
句 ,难以 理解 , 答 非 所 问 。 复 述 障碍 与 听 理 解 障碍 一 致 ,存在 不 同 程度 的 命名 ,阅读 和 书写 障碍 。 
常见 于 脑 梗死 . 脑 出 血 等 可 引起 Wernicke 区 损害 的 神经 系统 疾病 。 

3. 传导 性 失语 ”多数 传导 性 失语 患者 病变 累及 优势 侧 缘 上 回 、Wernicke 区 等 部 位 ,一 般 认 
为 本 症 是 由 于 外 侧 弄 周围 马 状 束 损害 导致 Wernicke 区 和 Broca 区 之 间 的 联系 中 断 所 致 。 临 床 
表现 为 流利 性 口语 ,患者 语言 中 有 大 量 错 词 ,但 自身 可 以 感知 到 其 错误 , 欲 纠 正 而 显得 口吃 . 听 
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起 来 似 非 流利 性 失语 ,但 表达 短语 或 句子 完整 。 听 理解 障碍 较 轻 ,在 执行 复杂 指 今 过 明显 ， 复 
述 障碍 较 自发 谈话 和 听 理 解 障碍 重 ,二 者 损害 不 成 比例 ,是 本 症 的 最 天 特点 。 命 台 ,阅读 和 书写 
也 有 不 同 程度 的 损害 。 

(二 ) 经 皮质 性 失语 综合 

经 皮质 性 失语 综合 征 又 称 为 分 水 岭 区 失语 综合 征 ,病灶 位 于 分 水 岭 区 ,共同 特点 足 复述 相 
对 保留 。 

1, 经 皮质 运动 性 失语 ”病变 多 位 于 优势 侧 Broca 区 附近 ,但 Broca 区 可 不 受累 ,也 可 位 于 优 
势 侧 额 叶 侧面 , 主要 由 于 语言 运动 区 之 问 的 纤维 联系 受 损 ,导致 语言 障 确 
人 的 言语 ,但 自己 只 能 讲 一 两 个 简单 的 词 或 短语 , 呈 非 流利 性 失语 ,类 似 于 Broca 失语 ,但 程度 较 
Broca 失语 轻 , 患 者 复述 功能 完整 保留 。 本 症 多 见于 优势 侧 额 叶 分 水 岭 区 的 脑 梗死 。 

2. 经 皮质 感觉 性 失语 病变 位 于 优势 侧 Wernicke 区 附近 ,表现 为 听觉 理解 障碍 ,对 简单 词 
汇 和 复杂 语句 的 理解 均 有 明显 障碍 ,讲话 流利 ,语言 空洞 .混乱 而 割裂 , 找 词 困 难 ,经 常 是 答 非 所 
问 , 类 似 于 Wernicke 失语 ,但 障碍 程度 较 Wernicke 失语 轻 。 复 述 功能 相对 完整 ,但 常 不 能 理解 
复述 的 含义 。 有 时 可 将 检查 者 故意 说 错 的 话 完整 复述 ,这 与 经 皮质 运动 性 失语 患者 复述 时 可 纠 
正 检查 者 故意 说 错 的 话 明显 不 同 。 本 症 多 见于 优势 侧 颈 .项 叶 分 水 岭 区 的 脑 梗死 。 

3. 经 皮质 混合 性 失语 又 称 语言 区 孤立 ,为 经 皮质 运动 性 失语 和 经 皮质 感觉 性 失语 并 存 ， 
突出 特点 是 复述 相对 好 ,其 他 语言 功能 均 严 重 障碍 或 完全 丧失 。 本 症 多 见于 优势 侧 大 脑 半球 分 
水 岭 区 的 大 片 病灶 ,累及 额 、 顶 、 枉 叶 。 

(三 ) 完全 性 失语 

完全 性 失语 也 称 混合 性 失语 ,是 最 严重 的 一 种 失语 类 型 。 临 床上 以 所 有 语言 功能 均 严 重 障 
碍 或 几乎 完全 庶 失 为 特点 - 患者 限于 刻板 言语 , 听 理解 严重 缺陷 ,命名 .复述 .阅读 和 书写 均 不 能 。 

(四 ) 命名 性 失语 

命名 性 失语 又 称 遗 忘 性 失语 ,由 优势 侧 里 中 回 后 部 病变 引起 。 主 要 特点 为 命名 不 能 , 表现 
为 患者 把 词 “忘记 ” ,多数 是 物体 的 名 称 ,尤其 是 那些 极 少 使 用 的 东西 的 和 名称。 如 令 患者 说 出 指 
定 物 体 的 名 称 时 , 仅 能 叙述 该 物体 的 性 质 和 用 途 。 别 人 告知 该 物体 的 名 称 时 ,患者 能 辩 别 对 方 
讲 的 对 或 不 对 * 自发 谈话 为 流利 型 , 缺 实质 词 , 袭 话 和 空话 多 , 听 理 解 .复述 .阅读 和 书写 障碍 轻 。 
常见 于 脑 梗死 , 脑 出 血 等 可 引起 优势 侧 杜 中 回 后 部 损害 的 神经 系统 疾病 。 

(五 ) 皮质 下 失语 

皮质 下 失语 是 指 丘脑 .基底 核 .内 讼 ,皮质 下 深部 白质 等 部 位 病 损 所 致 的 失语 。 本 症 常 由 脑 
血管 病 , 脑 炎 引 起 - 

1. 丘脑 性 失语 ”由 丘脑 及 其 联系 通路 受 损 所 致 。 表 现 为 急性 期 有 不 同 程度 的 绒 默 和 不 语 ， 
以 后 出 现 语言 交流 .阅读 理解 障碍 ,言语 流利 性 受 损 ,音量 减 小 ,可 同时 伴 有 重复 语言 .模仿 语 
言 . 错 语 ,命名 不 能 等 。 复述 功 能 可 保留 。 

2. 内 圳 基底 核 损害 所 致 的 失语 ”内 变 . 壳 核 受 损 时 ,表现 为 语言 流利 性 降低 , 语 速 慢 , 理 
解 基本 无 障 得 ,常常 用 词 不 当 。 能 看 伐 书 面 文字 ,但 不 能 读 出 或 读 错 , 复 述 也 轻 度 受 损 , 类 似 于 
Broca 失语 。 这 核 后 部 病变 时 ,表现 为 听觉 理解 障碍 ,讲话 流利 ,但 语言 空洞 .混乱 而 向 裂 , 找 词 
办 难 , 类 似 于 Wernicke 失语 。 


残 ; 大 用 
失 用 (apraxia) 是 指 在 意识 清楚 ,语言 理解 功能 及 运动 功 能 正常 情况 下 ,患者 凡 失 完成 有 有 目 
的 的 复杂 活动 的 能 力 。 临 床上 , 失 用 可 大 致 分 为 以 下 几 种 : 
(一 ) 观念 性 失 用 
观念 性 失 用 (ideational apraxia) 常 由 双 侧 大 脑 半球 受累 引起 观念 性 失 用 是 对 复杂 精细 的 


动作 失去 了 正确 概念 ,导致 患 者 不 能 把 一 组 复杂 精细 动作 按 逻 辑 次 序 分 解 组 合 , 使 得 各 个 动作 
的 前 后 次 序 混 乱 , 且 的 错误 ,无 法 正确 完成 整套 动作 , 如 冲 糖 水 ,应 是 取 糖 一 人 杯 一 倒 水 一 搅拌 ， 
而 患者 可 能 直接 向 糖 中 倒 水 .该 类 患 才 模仿 动作 一 般 无 障碍 。 本 症 常 由 中 毒 .动脉 硬化 性 脑病 
和 和 帕 金 森 综 合 导 笋 大 脑 半球 弥漫 性 病变 的 疾病 引起 。 


I ES] 
(二 ) 观 中 本 和 用 
观念 运 失 用 (ideomotor : apraxia a) 病 空 多 位 于 优势 半球 顶 叶 。 念 运 动 性 失 用 是 在 月 然 


状态 下 .患者 可 以 完成 相关 动作 .可 以 口述 相关 en E 成 这 类 动作 。 如 
向 患者 发 出 指令 命 其 张口 ,患者 不 能 完成 动作 .但 给 他 苹果 则 会 自然 张嘴 去 咬 。 

(三 ) 胶体 冯 性 拓 用 

肢体 运 由 (melokinetic apraxia) 病 变 多 位 于 双 侧 或 对 侧 皮质 运动 区 。 主 要 表现 为 肢体 ， 
通常 为 上 肢 远 端 ,失去 执行 精细 熟练 动作 的 能 力 .自发 动作 .执行 口令 及 模仿 均 受 到 影响 ,如 患 
者 不 能 弹 坚 书写 和 编织 等 . 

(四 ) 结构 性 失 用 

结构 性 失 用 (constructional apraxia) 病变 多 位 于 非 优势 半球 项 叶 或 项 枕 联 合 区 。 结 构 性 失 
是 指 对 空间 分 析 和 对 动作 概念 化 的 障 但。 表现 为 患者 绘制 或 制作 包含 有 空间 位 置 关 系 的 图 
或 模型 有 有 难 , 不 能 将 物体 的 各 个 成 分 连贯 成 一 个 整体 。 

(五 ) 穿 衣 和 失 用 

穿 衣 失 用 (dressing apraxia) 病变 位 于 非 优势 侧 项 叶 。 穿 衣 失 用 是 指 丧 失 了 习惯 而 熟悉 的 穿 
衣 操 作 能 力 。 表 现 为 患者 穿 衣 时 上 下 薄 倒 . 正 反 及 前 后 颠倒 . 扣 错 纽扣 ,将 双 下 肢 穿 人 同一 条 裤 
腿 等 。 


过 鱼 


攻克 认 

失 认 (agnosia) 是 指 患 者 无 视觉 党 .听觉 和 躯体 感觉 障碍 ,在 意识 正常 常情 况 下 .不 能 辨认 以 往 熟 
悉 的 引物 。 临 床上 , 失 认 可 有 以 下 几 种 : 

(一 ) 视觉 失 认 

视觉 失 认 病 变 多 位 于 枕 叶 。 患 者 的 视觉 足以 看 清 周围 物 体 ,但 看 到 以 前 热 悉 的 事物 时 却 不 
能 正确 识别 .描述 及 命名 ,而 通过 其 他 感觉 途径 则 可 认 出 ,如 患者 看 到 手机 不 知 为 何 物 , 但 通过 
手 的 触摸 和 上 听 到 电话 的 来 电 立 刻 就 可 辨认 出 是 手机 。 这 种 视觉 性 失 认 不 是 由 于 视力 方面 的 问 
题 导致 的 ,多 与 枕 叶 视 中 枢 损害 有 关 。 视 觉 失 认 包 括 :物体 失 认 , 不 能 辨别 熟悉 的 物体 ; 面容 失 
认 , 不 能 认 出 既往 熟悉 的 家 人 和 朋友 ;颜色 失 认 ,不 能 正确 地 分 辩 红 、 黄 、 蓝 、 绿 等 颜色 。 
(二 ) 听觉 失 认 
听觉 失 认 病 变 多 位 于 双 侧 锋 上 回 中 部 及 其 听觉 联络 纤维 。 上 听觉 失 认 指 患者 听力 正常 但 却 
不 能 辨认 以 前 熟悉 的 声音 ,如 以 前 能 辨认 出 来 的 手机 铃声 .动物 叫 声 .汽车 声 ,钢琴 声 等 。 
(三 ) 触觉 失 认 
出 党 失 认 病变 多 位 于 双 侧 顶 叶 角 回 及 缘 上 回 。 触觉 失 认 即 实体 觉 缺 失 , 患 者 无 初级 触觉 和 
, 闭 眼 后 不 能 通过 触摸 送别 以 前 熟悉 的 物品 ,如 牙刷 | 角 是 .手机 等 ,但 如 史 眼 看 到 
或 用 谎 共 上 听 到 物体 发 出 的 声音 就 能 识别 .本 症 患者 一 般 少 有 主诉 ,临床 医师 如 不 仔细 检查 很 难 
发 现 。 

(四 ) 体 象 障碍 

体 象 障 得 病变 多 位 于 非 优势 半球 项 叶 。 体 象 障碍 指 患者 基本 感知 功能 正常 ,但 对 月 身躯 体 
的 存在 .空间 位 置 及 各 部 位 之 间 的 关系 失去 罪 别 能 力 ,临床 可 表现 为 :下 偏 侧 忽 视 :对 病变 对 侧 
的 空间 和 物体 不 注意 、 不 关心 , 似 与 已 无 ) 病 觉 缺 失 : 患 省 对 对 侧 肢 体 的 偏 竣 爹 然 省 认 , 其 至 


症 把 售 次 肢体 出 示 给 患 首 时 , 仍 在 认 竣 痪 的 存在 ;加 于 指 失 认 : 指 不 能 辨别 自己 的 双手 于 指 和 名 


登 
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称 ;@@ 自 体 认识 不 能 :患者 否认 对 侧 肢 体 的 存在 ,或 认为 对 侧 肢 体 不 是 自己 的 ;@@ 幻 肢 现 销 : 患 者 
认为 自己 的 肢体 已 不 复 存在 ,自己 的 手脚 已 丢失 ,或 感到 自己 的 肢体 多 出 了 一 个 或 数 个 ,例如 认 
为 自己 有 三 只 手 等 。 


八 、 轻 度 认 知 障 亿 和 奖 采 

(一 ) 轻 度 认 知 障碍 

轻 度 认 知 障碍 (mild cognitive impairment, MCI) 是 介 于 正常 衰老 和 痴呆 之 问 的 一 种 中 间 状 态 ， 
是 一 种 认 知 障碍 综合 征 。 与 年 龄 和 教育 程度 匹配 的 正常 老人 相 比 ,患者 存在 轻 度 认 知 | 功能 减退 ， 
但 日 常 能 力 没有 受到 明显 影响 。 

轻 度 认 知 障碍 的 核心 症状 是 认 知 功 能 的 减退 ,根据 病因 或 大 脑 损害 部 位 的 不 同 ,可 以 累及 
记忆 、 执 行 功能 ,语言 .运用 、 视 空间 结构 技能 等 其 中 的 一 项 或 一 项 以 上 ,导致 相应 的 临床 症状 ， 
其 认 知 减退 必须 满足 以 下 两 点 : 

1. 认 知 功能 下 降 符合 以 下 任 一 条 :@ 主 诉 或 者 知情 者 报告 的 认 知 损害 ,客观 检查 有 认 知 
损害 的 证 据 ;@ 客 观 检查 证 实 认 知 功能 较 以 往 减退 。 

2. 日 常 基本 能 力 正常 ,复杂 的 工具 性 日 常 能 力 可 以 有 轻微 损害 。 

根据 损害 的 认 知 域 , 轻 度 认 知 障碍 症状 可 以 分 为 两 大 类 :@ 遗 忘 型 轻 度 认 知 障 碍 :患者 表现 
有 记忆 力 损害 。 根 据 受累 的 认 知 域 数量 ,又 可 分 为 单纯 记忆 损害 型 (只 累及 记忆 力 ) 和 多 认 知 域 
损害 型 ( 除 累 及 记忆 力 ， 还 存在 其 他 一 项 或 多 项 认 知 域 损害 ), 前 者 常 为 阿尔 淡 海 默 病 的 早期 导 
致 ,后 者 可 由 阿尔 茨 海 默 病 \ 脑 血管 病 或 其 他 疾病 (如 抑郁 ) 等 引起 。@) 非 遗忘 型 轻 度 认 知 障碍 : 
患者 表现 为 记忆 功能 以 外 的 认 知 域 损害 ,记忆 功能 和 留 。 也 可 以 进一步 分 为 非 记忆 单一 认 知 域 
损害 型 和 非 记忆 多 认 知 域 损害 型 , 常 由 额 杜 叶 变性 .路易 体 痴呆 等 的 早期 病变 导致 。 

(二 ) 痴呆 

痴呆 (dementia) 是 由 于 脑 功能 障碍 而 产生 的 获得 性 持续 性 智能 损害 综合 征 , 可 由 脑 退 行 
性 变 (如 阿尔 芯 海 默 病 . 领 矣 时 变性 等 ) 引起 ,也 可 由 其 他 原因 (如 脑 血管 病 、 外 伤 、 中 毒 等 ) 导致 。 
与 轻 度 认 知 障碍 相 比 ， 痴呆 患者 必须 有 两 项 或 两 项 以 上 认 知 域 受 损 , 并 导致 患者 的 日 常 或 社会 
能 力 明 显 减 退 。 

痴呆 患者 除 以 上 认 知 症状 (如 记忆 .语言 .视觉 空间 技能 ,执行 功能 、 运 用 ` 计 算 等 ) 外 ,还 可 
以 伴 发 精神 行为 的 异常 。 精神 情感 症状 包括 幻觉 .妄想 .淡漠 .意志 减退 不安、 抑郁、 焦躁 等 ; 行 
为 异常 包括 徘徊 、 多 动 ,攻击 .暴力 捡拾 垃圾 .藏匿 东西 .过 食 . 异 食 . 睡 眠 障碍 等 。 有 些 患者 还 
有 明显 的 人 格 改变 。 

痴呆 是 一 种 综合 征 , 按 其 不 同 原因 可 有 如 下 分 类 , 见 表 3-3。 


表 3-3 ”痴呆 的 分 类 
变性 病 性 痴呆 (degenerative dementing disorders) 

阿尔 茨 海 默 病 (Alzheimer disease) 

额 矣 叶 痢 呆 ( Frontotemporal dementia) 

路 易 体 痴呆 病 (Lewy body disease) 

犀 金森 病 合 并 痴呆 (Parkinson disease with dementia) 

关 总 型 由 金森 病 一 内 萎缩 侧 索 硬化 疾 呆 症 

皮质 基底 核 变性 (corticobasal nucleus degeneration) 
谷 白 球 黑 质 色素 变性 (Hallerverden-Spatz disease) 
亨廷顿 病 ( Huntington disease) 
进行 性 核 上 性 麻痹 (progressive supranuclear palsy) 


省: 辛 条 (nondegenerative dementing disorders) 
血管 性 疾 果 (vaseular dementia) 

脑 缺 血性 奖 呆 

脑 出 血性 奖 - 茶 

皮质 下 白质 脑病 (Binswanger 病 ) 

合并 皮质 下 梗死 和 白质 脑病 的 常 染色 体 显 性 遗传 性 脑 动脉 病 (CADASIL) 
淀粉 样 血管 病 

炎 性 动脉 病 ( 如 结 节 性 多 动脉 炎 ,红斑 狼疮 等 ) 
项 压 脐 积 水 

议 外 伤 性 奖 果 

拖带 和 其 他 精神 疾病 所 致 的 痢 采 综合 征 

感染 性 疾病 所 致 痴 采 


. 菜 姆 病 等 


病 查 性 脑 炎 
及 蛋白 病 (prion disease) 
真菌 和 细菌 性 脑膜 炎 / 脑 炎 后 
进行 性 多 灶 性 白质 脑病 
脑 肿瘤 或 占 位 病变 所 致 锋 末 
店内 原 发 或 转移 脑 瘤 
慢性 硬 异 下 血肿 
代谢 性 或 中 毒性 脑病 
类 脂 质 沉积 病 
心肺 衰竭 
如 性 肝 性 脑病 
生 尿 毒 症 性 脑病 


慢性 电解 质 素 乱 
维生素 B 缺乏 叶酸 缺乏 
药物 酒精 或 玫 品 中 老 
C0 中 毒 

重金 属 中 毒 


三 节 头 痛 


头痛 (headache) 指 外 紫 、 外 耳 道 与 顶 外 隆 突 连 线 以 上 部 位 的 疼痛 ,而 面 痛 (facial pain) 指 上 
述 连 线 以 下 到 下 颌 部 的 疼痛 。 

头痛 的 主要 临床 表现 为 全 头 或 局 部 的 心痛 或 钝 痛 、 搏 动 性 疼痛 , 头 重 感 戴 帽 感 或 勒 紧 感 
等 ,同时 可 伴 有 恶心 . 呕 星 、 咏 党 和 视力 障碍 等 。 临 床上 .多 种 疾病 均 可 引起 不 同 种 类 的 头 部 疼 
痛 , 根 据 发 生 的 速度 ,疼痛 的 部 位 发生 及 持续 的 时 间 , 疼 痛 的 程度 ,疼痛 的 性 质 及 伴随 症状 等 可 
对 头 部 疼痛 加 以 鉴别 诊断 ( 详 见 第 七 章 关 痛 )。 

头痛 的 部 位 和 发 病 快慢 对 病灶 的 诊断 有 一 定 的 参考 价值 , 详 见 表 3-4 和 表 3-5: 


笔 经 
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表 3-4 头痛 部 位 与 疾病 的 可 能 关系 


疼痛 部 位 病 因 
a 
偏 侧 头 部 血管 性 信 头 痛 . 只 实 炎 性 头痛 .年 源 性 头痛 、 牙 源 性 头 靖 
前 头 部 后 颅 富 肿 瘤 , 小 脑 闽 上 肿 痛 .鼻塞 炎 性 头痛 从 集 性 头 痢 
限 部 ( 单 侧 或 双 侧 ) 高 颅 压 性 头痛 , 丛 集 性 头痛 、 青 光 眼 、_ 氧 化 碳 中 毒性 头痛 
双 矣 部 垂体 闯 . 谋 移 附近 肿 闯 
杭 颈 部 蛛网 腊 下 腔 出 血 、 脑 腊 炎 .后 颅 窝 肿瘤、 高 颅 奈 性 头痛 .高 血 不 头 冶 、 贫 性 头 
痛 、 肌 挛缩 性 头痛 
表 3-5 “头痛 发 病 快慢 与 疾病 的 关系 
头痛 的 发 病 形式 病 因 
急性 头痛 是 网 膜 下 腔 出 血 脑 梗死 脑 出 而 脑 炎 脑膜 脑 炎 , 疗 病 .高 血 不 脑病 . 腰 穿 导 
致 的 低 颅 压 .青光眼 、 急 性 虹膜 炎 
亚 急性 头痛 颅 内 占 位 病变 、 良 性 颅 内 压 增高 高 血压 性 头痛 
慢性 头痛 偏 头 痛 、 从 集 性 头痛 .紧张 性 头痛 .药物 依赖 性 头痛 . 蜡 实 炎 


第 四 节 ， 病 性 发 作 和 晕 厄 


痢 性 发 作 和 旦 厥 是 临床 上 较为 常见 的 发 作 症状 ,两 者 均 可 导致 短暂 的 可 道 性 意识 走失 ,但 
两 者 具有 不 同 的 病理 基础 及 临床 特点 ,临床 上 需 加 以 鉴别 。 


上 病 和 性 发 作 


病 性 发 作 (seizure) 是 指 由 于 大 脑 皮 质 神经 元 异常 放电 而 导致 的 短暂 脑 功能 障碍 。 
根据 病 性 发 作 时 的 大 脑病 灶 部 位 及 发 作 时 间 的 不 同 , 痛 性 发 作 可 有 多 种 临床 表现 ( 详 见 第 


二 章 妆 病 ), 在 此 仅 作 概述 :OD 意 识 障碍 :发作 初始 ,可 有 突 发 意识 立 失 ,发 作 结束 后 ,可 有 短暂 
的 得 识 模 煌 ,定向 力 障碍 等 ;@ 运 动 异常 :常见 有 肢体 抽 撞 、 阵 这 等 , 依 发 作 人 性质 (如 局 限 性 或 全 
面 性 ) 可 有 不 同 表现 ,如 单 手 不 自主 运动 .口角 及 眼 哈 抽动 四肢 强直 阵 杰 等 ;@ 感 觉 异 常 :发 作 
时 感觉 异常 可 表现 为 肌体 麻木 感 和 针 草 感 ,多 发 生 于 口角 、 舌 .手指 、 足 中 等 部 位 ;@ 精 神 异 常 : 
有 些 发 作 的 类 型 可 有 精神 异常 ,表现 为 记忆 居 愧 ,如 似曾相识 和 旧事 如 新 等 ,情感 异常 ,如 无 名 
登 江 和 抑 角 等 ,以 及 幻觉 错觉 等 ;@) 自 主神 经 功能 异常 :发 作 时 自主 神经 功能 异常 可 表现 为 面部 
及 全 身 苍白 ,潮红 ,多 汗 ,瞳孔 散 大 及 小 便 失 禁 等。 

临床 上 , 病 性 发 作 的 病因 多 种 多 样 , 可 由 原 发 性 神经 系统 疾病 引起 ,也 可 由 其 他 系统 疾病 引 
起 , 表 3-6 列 出 了 发 作 的 常见 病因 。 


表 3-6 闯 性 发 作 的 常见 病因 


分 类 病 因 
原 发 性 神经 系统 疾病 特 发 性 痛 病 , 脑 外 伤 脑 卒 中 或 脑 血管 畸形 . 脑 炎 或 脑膜 炎 
系统 性 疾病 低 血糖 、 低 血 钠 、 低 血 钙 、 高 渗 状 态 、 尿 毒 症 、 肝 性 脑病 、 高 血压 脑病 ,药物 中 


= 本 肿 
汉 碟 (syncope) 是 由 于 大 脑 半球 及 脑 干 血液 供应 减少 导致 的 伴 有 姿势 张力 走失 的 发 作 性 意 
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识 枯 失 。 其 病理 机 制 是 大 脑 及 脑 干 的 主 , 与 痫 性 发 作 有 明显 的 不 同 。 

特有 谤 的 临床 表现 有 :中 笃 广 前 期 : 坚 威 发 生前 数 分 钟 通常 会 有 一 些 先兆 症状 ,表现 为 乏力 、 
头 尝 、 恶 心 .面色 苍白 、 大 汗 , 视 物 不 清 、 懂 愧 ,心动 过 速 等 ;@ 尝 变 期 :此 期 患者 意识 丧失 ,并 伴 有 
血 奈 下降 , 脉 弱 及 暗 孔 散 大 ,心动 过 速 转变 为 心动 过 缓 , 有 时 可 伴 有 尿 失禁 ;G@@) 恢 复 期 :后 厥 患者 
得 到 及 时 处 理 很 快 恢 复 后 ,可 留 有 头 晤 头痛、 恶心 .面色 苍白 及 乏力 的 症状 。 经 休息 后 症状 可 
完全 消失 。 


华威 不 是 一 个 单独 的 疾病 ,是 由 多 种 病因 引起 的 一 种 综合 征 , 其 常见 病因 见 表 3-7。 


表 3-7 ”常见 的 晤 厄 原 因 


分 类 病 
反射 性 持 厂 血管 迷走 性 举 胸 


直立 性 低 血 压 性 尝 兢 
颈 动脉 窦 性 俊 廉 
排尿 性 皇 戌 
吞咽 性 举 砍 
咳嗽 性 旦 威 
舌 咽 神经 痛 性 芝 厥 
心 源 性 学 厥 心律 失常 
心 辩 膜 病 
冠 心病 及 心肌 梗死 
先天 性 心脏 病 
原 发 性 心肌 病 
左 房 黏液 瘤 及 巨大 血栓 形成 
心脏 压 塞 
肺动脉 高 压 
脑 源 性 尝 厥 严重 脑 动脉 闭塞 
主动 脉 马 综合 征 
高 血压 脑病 
基底 动脉 型 偏 头痛 
其 他 与 泣 性 党 抒 
过 度 换 气 综合 征 
低 血 糖 性 晕厥 
严重 贫血 性 旱 厥 


:、 病 性 发 作 与 时 欧 的 鉴别 
痢 性 发 作 与 学 岁 有 着 完全 不 同 的 病因 及 发 病 机 制 , 但 其 临床 表现 存在 一 定 的 相似 之 处 ,有 
时 两 者 容易 混淆 。 由 于 痛 性 发 作 与 学 厥 的 治疗 差别 很 大 ,因此 对 它们 的 鉴别 尤为 重要 。 表 3-8 
列 出 了 病 性 发 作 与 旦 胸 的 鉴别 要 点 。 
表 3-8” 痛 性 发 作 与 晕厥 的 鉴别 要 点 


临床 特点 病 性 发 作 
先兆 症状 无 或 短 (数秒 ) 
与 体位 的 关系 无 关 加 
发 作 时 间 白 夫 夜 问 均 可 发 生 , 睡 眠 时 较 多 白天 较 多 


皮肤 颜色 青紫 或 正常 苍白 
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续 表 
| 临床 特点 。 病 性 发 和 时 厥 
| “肢体 抽 搞 常见 无 或 少见 
伴 尿 失 茜 或 舌 咬 伤 常见 无 或 少见 
发 作 后 头痛 或 意识 模糊 常见 无 或 少见 
神经 系统 定位 体征 可 有 无 
| “心血 管 系统 异常 无 常 有 
发 作 间 期 脑 电 图 异 党 多 正常 


第 五 节 有 眩 坚 


| 肪 尝 (vertigo) 是 一 种 运动 性 或 位 置 性 错觉 ,造成 人 与 周围 环境 空间 关系 在 大 脑 皮质 中 反应 
。 失真 ,产生 旋转 .倾倒 及 起 伏 等 感觉 。 咏 坚 与 头 种 不 同 ,后 者 表现 为 头 重 脚 轻 , 步 态 不 稳 等 ” 临 
”床上 按 眩 坚 的 性 质 可 分 为 真性 眩 坚 与 假 性 眩 尝 。 存 在 自身 或 对 外 界 环境 空间 位 置 的 错觉 为 丰 
性 眩 尝 ,而 仅 有 一 般 的 尝 动感 并 无 对 自身 或 外 界 环境 空间 位 党 错觉 称 假 性 眩 深 。 按 病变 的 解剖 
部 位 可 将 眩 尝 分 为 系统 性 眩 举 和 非 系统 性 眩 尝 ,前 者 由 前 庭 神经 系统 病变 引起 ,后 者 由 前 庭 系 
统 以 外 病变 引起 。 
(一 ) 系统 性 眩晕 
系统 性 眩 尝 是 眩 尝 的 主要 病因 ,按照 病变 部 位 和 临床 表现 的 不 同 又 可 分 为 周围 性 肪 尝 上 
枢 性 踊 尝 。 前 者 指 前 庭 感受 器 及 前 庭 神经 颅 外 段 (未 出 内 听 道 ) 病 变 而 引起 的 肪 深 , 乃 坚 重 ， 
持续 时 间 短 ,常见 于 梅 尼 埃 病 .良性 发 作 性 位 置 性 眩晕 .前庭 神经 元 炎 .迷路 卒中 等 病 ;后 者 指 前 
庭 神经 颅 内 段 . 前 庭 神经 核 , 核 上 纤维 .内侧 纵 束 、 小 脑 和 大 脑 皮质 病变 引起 的 肪 党, 咏 尝 感 可 较 
轻 , 但 持续 时 间 长 ,常见 于 椎 一 基底 动脉 供血 不 足 . 脑 干 醒 死 ,小脑 梗死 或 出 血 等 病 。 两 者 鉴别 


见 表 3-9。 
表 3-9 周围 性 眩晕 与 中 枢 性 眩晕 的 鉴别 
临床 特征 周围 性 防 学 中 枢 性 眩 坚 
病变 部 位 前 庭 感受 器 及 前 庭 神经 颅 外 段 ( 未 ”前庭 神经 颅 内 有 段 .前 庭 神经 核 、 核 上 纤 
出 内 听 道 ) 维 、 内 侧 纵 束 .小 脑 .大 脑 皮质 
常见 疾病 迷路 炎 中耳炎 .前庭 神经 元 炎 、 梅 “ 椎 一 基底 动脉 供血 不 足 ` 颈 椎 病 ,小脑 肿 
瘤 . 碎 干 ( 脑 桥 和 延 复 ) 病变 、. 听 神经 病 、 
道 了 和 险 等 第 四 脑室 肿瘤 . 颈 叶 肿瘤 .里 叶 疗 痢 等 
肪 坚 程 度 及 持续 时 间 发作 性 症状 重 .持续 时 间 短 症状 轻 .持续 时 间 长 
有 眼球 霞 普 幅度 小 .多 水 平 或 水 平 加 旋转 、 眼 起” 幅度 大 ,形式 多 变 、 腿 震 方 向 不 -一致 
快 相向 健 侧 或 慢 相 向 病灶 侧 
平衡 障碍 倾倒 方向 与 眼 起 慢 相 一 致 .与 头 位 ”倾倒 方向 不 定 .与 头 位 无 一 定 关 系 
有 关 
前 庭 功能 试验 无 反应 或 反应 减弱 反应 正常 
听觉 损伤 伴 耳鸣 .听力 减退 不 明显 
自主 神经 症状 恶心 .呕吐 .出 汗 .面色 苍白 等 少 有 或 不 明显 


笔记 脑 功 能 损害 无 脑 神经 损害 .瘫痪 和 拙 摘 等 
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(二 ) 非 系统 性 眩晕 

非 系 统 性 肪 皇 临 床 表现 为 头 蛙 眼花 .站立 不 稳 , 通 常 无 外 界 环 境 或 自身 旋转 感 或 摇摆 感 ,很 
少 伴 有 ; :， 常 由 眼 部 疾病 ( 眼 外 肌 麻 疗 、 屈 交 不 正 、 先 天 性 视力 障碍 )、 心 血 
管 系统 疾病 (高 血 斥 、 低 血 斥 、 心 律 不 齐 、 心 力 衰 竟 )、 内 分 泌 代谢 疾病 ( 低 血 糖 糖 尿 病 、 尿 毒 症 )、 

,感染 和 贫血 等 疾病 引起 。 


第 六 节 视觉 障碍 


视 党 障碍 (disturhance of vision) 可 由 视觉 感受 器 至 杭 叶 皮质 中 枢 之 间 的 任何 部 位 受 损 3 | 起 ， 
可 分 为 戎 类 :视力 障碍 和 视野 缺损 。 

(一 ) 视力 障碍 

视力 障 得 是 指 单 腿 或 双眼 全 部 视野 的 视力 下 降 或 丧失 ,可 分 为 单眼 视力 障碍 及 双眼 视力 障 
得 两 种 。 

1. 单眼 视力 障碍 

(1) 突 发 视力 丧失 :可 见于 :@D 眼 动脉 或 视网膜 中 央 动 脉 闭塞 。@ 一 过 性 单眼 视力 障碍 ,又 
可 称 为 一 过 性 黑 皮 。 临 床 表现 为 患者 单眼 突然 发 生 短暂 性 视力 减退 或 缺失 ,病情 进展 快 , 儿 秘 
钟 内 达 高 峰 , 持 续 1~5 分 钟 后 ,进入 缓解 期 ,在 10~20 分 钟 内 恢复 正常 。 主 要 见于 颈 内 动脉 系统 
的 短暂 性 脑 缺 血 发 作 。 

(2) 进行 性 单眼 视力 障碍 :可 在 儿 小 时 或 数 分 钟 内 持续 进展 并 达到 高 峰 ,如 治疗 不 及 时 ,一 
般 为 不 可 逆 的 视力 障碍 。 常 见于 :@D 视 神经 炎 : 亚 急性 起 病 , 单 侧 视力 减退 ,可 有 复发 缓解 过 程 。 
@@ 巨 细胞 ( 矣 ) 动脉 炎 : 本 病 最 常见 的 并 发 症 是 视神经 前 部 的 供血 动脉 闭塞 ,可 导致 单眼 失明 ; 
峡 视 神经 压迫 性 病变 :见于 肿瘤 等 压迫 性 病变 ,可 先 有 视野 缺损 ,并 逐渐 出 现 视力 障碍 甚至 失 
明 。Foster-Kennedy 综合 征 是 一 种 特殊 的 视神经 压迫 性 病变 ， 为 额 叶 底部 肿瘤 引起 的 同 侧 视 神 
经 萎缩 及 对 侧 视 乳 头 水 肿 ,可 伴 有 同 侧 嗅觉 缺 失 。 

2. 双眼 视力 障碍 

(1) 一 过 性 双眼 视力 障碍 :本 症 多 见于 双 侧 杭 叶 视 皮 质 的 短暂 性 脑 缺 血 发 作 , 起 病 急 , 数 分 
钟 到 数 小 时 可 缓解 ,可 伴 有 视野 缺损 。 由 双 侧 枕 叶 皮 质 视 中 枢 病 变 引起 的 视力 障碍 又 称 为 皮质 
育 (cortical hlindness), 表 现 为 双眼 视力 下 降 或 完全 丧失 眼底 正常 、 双眼 瞳孔 对 光 反 射 正常 。 

(2) 进行 性 视力 障碍 :起 病 较 慢 ,病情 进行 性 加 重 , 直 致 视力 完全 并 失 。 多 见于 原 发 性 视 神 
经 萎缩 . 鼎 高 压 引起 的 慢性 视 乳 头 水 肿 ,中毒 或 营养 缺乏 性 视神经 病 (乙醇 ,甲醇 及 重金 属 中 毒 ， 
维生素 Bu 缺乏 等 )。 

(二 ) 视野 缺损 

当 眼球 平 直 向 前 注视 革 一 点 时 所 见 到 的 全 部 空间 ,叫做 视野 。 视 时 缺损 是 指 视野 的 某 一 区 
域 出 现 视力 障碍 而 其 他 区 域 视力 正常 。 视 野 缺 损 可 有 偏 育 及 象限 育 等 。 

1 双眼 里 侧 偏 言 ”多 见 于 视 交叉 中 部 病变 ,此 时 ,由 双眼 鼻 侧 视网膜 发 出 的 纤维 受 损 , 患 者 
表现 为 双眼 骆 侧 半 视 野 视 力 障 碍 而 鼻 侧 半 视 力 正常 。 常 见于 垂体 瘤 及 颅 咽 管 瘤 。 

2. 双眼 对 侧 同 向 性 偏 盲 ” 视 束 .外 侧 膝 状 体 、 视 辐射 及 视 皮质 病变 均 可 导致 病灶 对 侧 同 
性 偏 言 。 此 时 ,由 双眼 病灶 同 侧 视 网 膜 发 出 的 纤维 受 损 , 患 者 表现 为 病灶 对 侧 半 视野 双眼 视 
障碍 而 同 侧 半 视 力 正常 。 枕 叶 视 皮质 受 损 时 ,患者 视野 中 心 部 常 保留 , 称 为 黄斑 回避 (macu 
sparing), 其 可 能 原因 是 黄 谢 区 部 分 视觉 纤维 存在 双 侧 投射 ,以 及 接受 黄斑 区 纤维 投射 的 视 皮 
上 其 有 大 脑 前 一 后 循环 的 双重 血液 供应 。 

3. 双眼 对 侧 同 向 上 象限 盲 及 双眼 对 侧 同 向 下 象限 盲 ”双眼 对 侧 同 向 上 象限 盲 主 要 由 酉 叶 
后 部 病变 引 上 起 ,表现 为 病灶 对 侧 半 视野 上 六部 分 视力 障碍 。 双 了 眼 对 侧 同 向 下 象限 盲 主 要 由 项 叶 


wr 


人 
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病变 引起 ,表现 为 病灶 对 侧 半 视 野 下 半 部 分 视力 障碍 。 常 见于 矣 .项 叶 的 肿瘤 及 血 答 病 等 。 
第 七 节 听觉 障碍 


听觉 障碍 可 由 听觉 传 导 通 路 损害 引起 ,表现 为 耳 厦 .耳鸣 及 听觉 过 敏 。 

(一 )》 有 大 

耳 仁 (deafness) 即 听力 的 减退 或 丧失 ,临床 上 有 两 个 基本 类 型 :传导 性 耳 大 和 感 音 性 下 谷 。 

1. 传导 性 耳 玖 ”是 由 于 外 耳 和 中 耳 向 内 耳 传递 声波 的 系统 病变 引起 的 听力 下 降 , 卢 波 不能 
或 很 少 进入 内 耳 Corti 器 从 而 引起 神经 冲动 。 临 床 特点 为 :低音 调 的 听力 明显 减低 或 迹 失 ,而 高 
音调 的 听力 正常 或 轻微 减低 ;Rinne 试验 阴性 , 即 骨 导 大 于 气 导 ;Weber 试验 偏向 患 侧 ;无 前 庭 功 
能 障碍 。 多 见于 中 耳 炎 鼓膜 穿孔 ,外耳道 了 秆 险 堵塞 等 。 

2. 感 音 性 耳 侮 ”是 由 于 Corti 器 .耳蜗 神经 和 听觉 通路 病理 改变 所 致 。 临 床 特点 为 
的 听力 明显 减低 或 丧失, 低音 调 听力 正常 或 轻微 减低 。Rinne 试验 阳性 , 即 气 导 大 于 骨 导 ,但 两 
者 都 降低 ; Weber 试验 偏向 健 侧 ; 可 伴 有 前 庭 功 能 障碍 。 多 见于 迷路 炎 或 听 神 经 瘤 等 。 双 侧 蝎 神 
经 核 及 核 上 听觉 中 枢 径路 损害 可 导致 中 枢 性 耳 爷 ,如 松 果 体 瘤 累及 中 脑 下 丘 时 可 出 现 中 概 性 听 
力 减 退 ,一 般 程度 较 轻 。 

传导 性 耳 寿 和 感 音 性 耳 奉 的 鉴别 见 表 3-10。 


表 3-10 ”传导 性 耳 伏 与 感 音 性 耳 佑 的 鉴别 


”检查 方法 正常 传导 性 耳聋 感 音 性 耳 谷 
Rinne 试验 气 导 > 骨 导 气 导 < 骨 导 气 导 > 肯 导 ( 均 缩 短 ) 
Weber 试验 居中 偏向 患 侧 偏向 健 侧 

(二 ) 耳鸣 


耳鸣 (iinnitus) 是 指 在 没有 任何 外 界 声 源 刺激 的 情况 下 ,患者 听 到 的 一 种 鸣 响 感 ,可 时 发 作 
性 ,也 可 旺 持续 性 ,在 听觉 传导 通路 上 任何 部 位 的 刺激 性 病变 都 可 引起 耳鸣 。 耳 鸣 分 主观 性 耳 
鸣 和 客观 性 耳鸣 ,前 者 指 患者 自己 感觉 而 无 客观 检查 发 现 ,后 者 指 患 者 和 检查 者 都 可 听 到 ,用 
听诊 器 听 患 者 的 耳 . 眼 、 头 、 颈 部 等 处 常 可 听 到 血管 杂音 。 神 经 系统 疾病 引起 的 耳鸣 多 表现 为 
rk (如 昕 神经 损伤 后 , 脑 桥 小 脑 脚 处 听 神 经 瘤 或 颅 底 蛛网 膜 炎 ), 而 外 耳 和 中 耳 的 病变 多 为 
音调 。 

(三 ) 听觉 过 敏 

听觉 过 敏 (hyperacusis) 是 指 患 者 对 于 正常 的 声音 感觉 比 实际 声 源 的 强度 大 。 中 耳 炎 早期 三 
又 神经 鼓膜 张 肌 肌 支 刺激 性 病变 ,导致 鼓 膜 张 肌 张力 增高 而 使 鼓膜 过 度 紧张 时 ,可 有 听觉 过 敏 。 
另外 ,面神经 麻 兽 时 ,引起 甸 骨 有 次 痪 ,使 狂 骨 紧 压 在 前 庭 窗 上 ,小 的 振动 即 可 引起 内 淋巴 的 强 
烈 振动 ,产生 听觉 过 敏 。 


第 八 节 眼球 震颤 


眼球 宕 颜 (nystagmus) 是 指 眼球 注视 某 一 点 时 发 生 的 不 自主 的 节律 性 往复 运动 ,简称 眼 震 。 
按照 腿 震 节律 性 往复 运动 的 方向 可 将 眼 震 分 为 水 平 性 眼 震 . 生 直 性 眼 震 和 旋 针 性 眼 震 。 按照 眼 
旦 运动 的 节律 又 可 分 为 钟 押 样 眼 震 和 跳动 性 腿 起 。 钟 殷 样 腿 震 指 眼球 运动 在 各 个 方向 上 的 速 
度 及 幅度 均 相 等 ,跳动 性 眼 震 指 眼 球 运 动 在 一 个 方向 上 的 速度 比 另 一 个 方向 快 ,因此 有 慢 相 和 
快 相 之 分 ,通常 用 快 相 表 示 眼 震 的 方向 。 神 经 系统 疾病 出 现 的 眼 震 大 多 居于 跳动 性 眼 震 . 
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眼 震 可 以 是 生理 性 的 ,也 可 由 某 种 疾病 引起 , 脑 部 不 同 部 位 的 病变 产生 的 眼 震 表现 不 同 , 下 
面 介 绍 几 种 常见 的 眼 走 类 
源 性 眼 祖 

肛 江 是 指 由 视觉 系统 疾病 或 眼 外 肌 麻 痹 引起 的 眼 震 ,表现 为 水 平 摆动 性 眼 震 ,幅度 
才 问 长 ,可 为 永久 性 。 本 证 多 见于 闹 力 障碍 先天 性 弱视 .严重 屈 光 不 正 .先天 性 白 内 
吉 近 视 和 白化 病 等 。 另 外 长 期 在 光线 不 足 的 环境 下 工作 也 可 导致 眼 源 性 眼 震 .如 矿 
下 作业 等 - 
(二 ) 前 庭 性 眼 晨 

前 庭 性 腿 起 是 指 由 于 前 庭 终 未 器 ,前庭 神经 或 脑 干 前 庭 神经 核 及 其 传导 通路 .小脑 等 的 功 
能 障碍 导致 的 眼 岩 ,分 为 周转 性 和 中 枢 性 两 类 ( 表 3-11)。 


表 3-11 前 庭 周 围 性 和 中 枢 性 眼 震 的 鉴别 


特点 前 庭 周 围 性 眼 震 前 庭 中 枢 性 眼 震 
病变 部 位 内 十 或 前 庭 神经 内 听 道 部 分 病变 多 数 为 脑 干 或 小 脑 ,少数 可 为 中 脑 
眼 估 的 形式 多 为 水 平 眼 怪 , 慢 相向 患 侧 可 为 水 平 (多 为 脑 桥 病变 )、 垂 直 ( 多 为 中 


脑病 变 ) 旋 转 (多 为 延 复 病变 ) 和 形式 多 
变 ( 多 为 小 脑病 变 ) 


持续 时 间 较 短 ,多 呈 发 作 性 较 长 

与 胶 尝 的 关系 一 至 不 一 致 

闭 目 难 立 征 向 眼 震 的 慢 相 侧 倾倒 ,与 头 位 有 一 ， 倾倒 方 向 不 定 ,与 头 位 无 一 定 关系 
定 的 关系 

听力 障碍 常 有 不 明显 

前 庭 功 能 障碍 明显 不 明显 或 正常 

中 枢 神经 症状 与 体征 ”无 常 有 脑 干 和 小 脑 受 损 体 征 


1. 前 庭 周围 性 眼 震 ”前 庭 系 统 周 围 部 包括 半 规 管 前庭 神 经 节 .前庭 神经 内 听 道 部 分 。 这 
部 分 病变 可 引起 前 庭 周围 性 眼 震 , 表现 为 水 平 性 或 水 平 旋转 性 眼 震 ,一 般 无 垂直 性 腿 震 ,持续 时 
间 较 短 ,多 旦 发 作 性 ,一 般 不 超过 3 周 ,幅度 较 中 枢 性 眼 震 细小 ,可 伴 有 有 眩 尝 、 恶 心 、 呕 吐 等 前 庭 
功能 障碍 ,可 有 听力 异常 。Romberg 征 阳性 ,肢体 和 躯干 偏向 患 侧 , 与 头 位 有 一 定 的 关系 。 注 视 
可 以 抑制 眼 震 和 眩晕 ,无 中 枢 神 经 系统 症状 和 体征 。 常 见于 梅 尼 埃 综合 征 ,. 中 耳 炎 、 迷 路 洽 中 、 
迷路 炎 .里 骨 岩 部 外 伤 . 链 每 素 等 药物 中 毒 等 。 

2. 前 庭 中 枢 性 眼 震 。 前 庭 系统 中 枢 部 包括 前 庭 神经 颅 内 部 分 和 前 庭 神经 核 ,这 部 分 病变 
引起 前 庭 中 枢 性 眼 震 。 另 外 , 脑 干 小脑 等 结构 与 前 庭 神经 核 有 密切 的 联系 ,这 些 部 分 的 损害 
也 可 以 导致 前 庭 中 枢 性 眼 震 。 表 现 为 眼 震 方 向 具有 和 多样 性 ,可 为 水 平 .垂直 旋转 等 ,持续 时 间 
长 ,幅度 大 。 除 前 庭 神经 核 病变 以 外 , 眩 尝 程度 轻 , 但 持续 时 间 长 。 听 力 及 前 庭 功能 一 般 正 常 。 
Romberg 征 阳性 ,但 倾倒 方向 无 规律 ,与 头 位 无 一 定 的 关系 。 注 视 一 点 时 不 能 抑制 眼 震 , 常 有 脑 

三 和 小 脑 受 损 体征 。 常 见于 椎 一 基底 动脉 系统 血管 病 、 多 发 性 硬化 、 蛛 网 膜 炎 、 脑 桥 小 脑 脚 肿瘤 、 
脑 干 肿瘤 .梅毒 等 。 

在 前 庭 中 枢 性 眼 涯 的 范畴 中 , 脑 干 和 小 脑病 变 导致 的 眼 震 有 其 特征 性 , 简 述 如 下 : 

(1) 脑 二 病变 的 眼 震 :@D 延 髓 病变 :多 旦 旋转 性 自发 性 眼 震 , 例 如 左 侧 延 丹 部 病变 时 , 呈 顺 时 
针 性 旋转 性 眼 震 , 右 侧 延 库 部 病变 时 , 坚 逆 时 针 性 眼 是 。 常 见于 延 医 空洞 症 ,血管 性 病变 、 延 笑 
肿瘤 或 感 桨 性 疾病 。@@ 脑 桥 病变 :多 呈 水 平 性 ,少数 可 为 水 平 旋转 性 眼 震 , 为 内 侧 纵 束 受 损 所 致 
常见 于 脑 桥 种 瘤 .血管 性 病变 .多 发 性 硬化 等 。 图 中 脑病 变 : 多 为 垂直 性 眼 及 ,常常 在 后 仰 时 眼 


ol 
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震 明 显 ,向 下 垂直 性 眼 震 较 向 上 者 多 见 。 见 于 中 脑 松 果 体 肿 瘤 或 血管 病 . 脑 炎 .外 伤 等 。 还 丰 一 
种 垂直 旋转 性 眼 震 , 称 为 跷 板 性 眼 震 ,表现 为 一 眼 上 转 伴 内 旋 ,同时 另 一 腿 下 转 伴 外 旋 , 交替 
降 。 多 为 鞍 旁 肿瘤 所 致 , 也 见于 间 脑 一 中 脑 移行 区 的 病变 。 

(2) 小 脑病 变 的 眼 震 :小 脑 顶 核 绒 球 和 小 结 与 前 庭 神经 核 联系 密切 ,所 以 当 小 脑病 变 时 眼 
震 极为 多 见 。 ee F 点 :一 是 眼 震 与 头 位 明显 相关 , 即 人 处 于 某 一 位 置 时 出 
现 眼 震 ; 另 一 个 特点 是 眼 震 方向 不 确定 ,多 变 , 如 由 水 平 性 变 成 旋转 性 等 。 小 脑 型 眼 点 向 病灶 侧 
侧 视 时 眼 震 更 明显 ,速度 更 慢 ,振幅 更 大 。 

小 脑 曙 | 部 病变 可 出 现 上 跳 性 眼 震 , 即 1 oo - 绒 球 病变 常 出 现 水 平 性 
眼 震 , 伴 下 跳 性 眼 震 成 分 ,追随 运动 时 明显 。 小 结 病变 可 出 现 快 相向 下 下 跳 性 眼下 。 小 脑 型 眼 
震 见 于 Wernicke 脑病 、. 延 艇 空洞 症 .Chiari 畸形 pl 连接 区 域 的 疾病 


升 


第 九 节 构 音 障碍 


构 音 障碍 (dysarthria) 是 和 发 音 相关 的 中 枢 神经 ,周围 神经 或 肌肉 疾病 导致 的 一 类 言语 障碍 
的 总 称 。 患 者 具有 语言 交流 所 必 备 的 语言 形成 及 接受 能 力 , 仅 表现 为 口语 的 声音 形成 用 难 , 主 
要 为 发 音 困 难 发 音 不 清 ,或 者 发 声 .音调 及 语 速 的 异常 ,严重 者 完全 不 能 发 音 。 不 同 病 变 部 位 
可 产生 不 同 特点 的 构 音 障碍 ,具体 如 下 : 

(一 ) 上 运动 神经 元 损害 

单 侧 皮 质 消 明 束 病变 时 ,造成 对 侧 中 枢 性 面 竣 和 舌 瘫 ,主要 表现 为 双 层 和 舌 承 担 的 辅音 部 
cenit 发 音 和 语音 共鸣 正常 。 最 常见 于 累及 单 侧 皮 质 疹 艇 和 来 的 脑 出 血 和 脑 梗死 。 双 侧 皮质 

链 束 损害 导致 咽喉 部 肌肉 和 声带 的 麻 闸 ( 假 性 球 麻 癖 ), 表 现 为 说 话 带 鼻音 .声音 呆 哑 和 言语 绥 
全 由 于 展 天 \ 齿 功能 受到 影响 ,以 及 发 音 时 鼻腔 漏 气 , 致 使 辅音 发 音 明显 不 清晰 , 常 伴 有 吞咽 
困难 .饮水 哈 咳 ` 咽 反射 亢进 和 强身 强 筑 等。 主要 见于 双 侧 多 发 脑 梗死 .皮质 下 血管 性 痴呆 . 肌 
获 缩 侧 索 硬化 ,多 发 性 硬化 .进行 性 核 上 性 麻将 等 。 

(二 ) 基底 核 病变 

此 种 构 音 障碍 是 由 于 唇 . 舌 等 构 音 器 官 肌 张力 高 .震颤 及 声带 不 能 er ,导致 说 话 组 
人 而 含糊 ,声调 低沉 ,发 音 单调 ,音节 闫 拉 样 融合 ,言语 断 节 及 口吃 样 重复 等 。 常 见于 由 金森 病 、 
肝 豆 状 核 变性 等 。 

(三 ) 小 脑病 变 

小 脑 旦 部 或 脑 干 内 与 小 脑 联系 的 神 儿 经 通路 病变 导致 发 音 和 构 音 器 官 肌肉 运动 不 协调 ,又 
称 共 济 失 调 性 构 音 障 碍 。 表 现 为 构 音 含糊 , 音 ; 节 缓 慢 拖 长 . 声 声音 强 弱 不 等 甚至 时 暴发 样 ,言语 不 
连贯 , 呈 吟 诗 样 或 分 节 样 。 主 要 见于 小 脑 电 部 的 梗死 或 出 血 ,小 脑 变性 疾病 和 多 发 性 硬化 等 。 

(四 ) 下 运动 神经 元 损害 

支配 发 音 和 构 音 器 官 的 脑 神经 核 和 (或 ) 脑 神经 . 司 呼吸 肌 的 肴 神经 病变 ,导致 受累 肌肉 张 
力 过 低 或 张力 消失 而 出 现 弛 缓 性 构 音 障碍 ,共同 特点 是 发 音 费力 和 声音 强 弱 不 等 。 面神经 病变 
影 叶 愤 音 和 展 此 理发 青 ,在 双 侧 病 变 时 更 为 明显 ; 舌 下 神经 病变 使 舌 肌 运动 障碍 ,表现 为 重音 丰 
清 .言语 含糊 , 伴 有 舌 肌 萎缩 和 理 肌 和 震 颜 ;迷走 神经 喉 返 支 单 侧 损害 时 表现 为 声音 eli 现 
象 , 双 侧 病变 时 无 明显 发 音 障 碍 ,但 可 影响 气 道 通畅 而 造成 吸 气 性 哮 鸣 ;迷走 神经 咽 支 和 五 咽 神 

经 损害 时 可 引起 软 科 麻 闸 , 说 话 带 鼻音 并 影响 声音 共鸣 ; 甩 神 经 损害 时 造成 有 De 使 声音 强 
度 减 弱 , 发 音 费 力 , 语 句 变 短 。 该 类 型 构 音 障碍 主要 见于 进行 性 延髓 麻辣 .: 

巴 雷 综合 征 及 干 | bs . 延 艇 空洞 . 副 肿瘤 综合 征 以 及 各 种 原因 导致 的 颅 底 损害 

er ga 表现 类 似 下 运动 神经 元 损害 ,但 多 同 
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时 伴 有 其 他 肌肉 病变 ,如 重症 肌 无 力 、 进 行 性 肌 营养 不 良和 强直 性 肌 病 等 


第 + 节 瘫痪 


竣 痪 (paralysis ) 是 指 个 体 随 ; 
. 并 ( 表 3-12)- 本 节 主 要 狂 述 神经 源 性 瘫痪 。 神 经 肌肉 接头 性 及 肌 源 性 竣 痰 的 特点 


表 3-12 ”瘫痪 的 分 类 


按 次 次 的 阁 因 


肌 源 性 
近 凑 痪 的 程度 不 完全 性 


完全 性 
按 凌 痪 的 肌 张力 状态 2 


按 凌 痪 的 分 布 单 竣 
偏瘫 
交叉 滩 
截瘫 
四 肢 瘫 
按 运 动 传导 通路 的 不 同 部 位 上 运动 神经 元 性 瘫痪 


下 运动 神经 元 性 


(一 ) 上 运动 神经 元 性 瘫痪 

上 运动 神经 元 性 瘫痪 也 称 痉挛 性 瘫痪 (spastic paralysis )， 是 由 于 上 运动 神经 笃 元 , 即 大 脑 皮 质 
ee 神经 元 及 其 发 出 的 下 行 纤维 病变 所 致 。 其 临床 表现 有 : 

. 肌 力 减弱 一 侧 上 ee 
Py - 侧 ti doer ee 双 侧 上 运动 神经 元 受 损 时 表现 为 双 下 上 肘 瘫 
痪 , 称 为 蕉 雇 ; 也 可 表现 为 四 层次 (网 3-1)。 上 述 由 上 运动 神经 元 受 损 导 致 的 瘫痪 -一般 只 表现 在 
受 单 侧 上 运动 神经 元 支配 的 肢体 ， hd 如 眼 、 下 颌 .咽喉 、 颈 、 胸 
和 腹部 等 处 的 运动 。 该 类 型 瘫痪 还 有 一 些 特点 : 瘫 痰 时 肢体 远 端 肌 肉 受 累 较 重 ,尤其 是 手 、 指 和 
面部 等 ,而 肌体 近 端 症 状 较 轻 , 这 是 由 于 肢体 近 端 的 肌肉 多 由 双 侧 支配 而 远 端 多 由 单 侧 支 配 ; 上 
肢 仲 肌 群 比 届 肌 格 玫 痪 程度 重 , 外 旋 肌 群 比 内 收 肌 烙 重 , 手 的 屈 肌 比 伸 肌 重 ,而 下 肢 恰 好 与 上 肢 
相反 , 届 肌 群 比 仲 肌 群 重 。 

2. 肌 张力 增高 上 运动 神经 元 性 瘫痪 时 , 患 侧 肢体 肌 张力 增高 ,可 呈现 特殊 的 偏瘫 姿势 ,如 
上 肢 呈 届 曲 旋 前 ,下 肢 则 仲 直 内 收 。 由 于 肌 张 力 的 增高 thle tsi 开始 时 出 现 抵 
抗 , 当 牵 拉 持续 到 一 定 程度 时 ,抵抗 突然 消失 , 串 肢 被 迅速 牵 拉 伸 展 , 称 之 为 " 折 刀 "现象 (clasp- 
knife phenomenon)。 
3. 腿 反 射 活跃 或 亢进 ”上 运动 神经 元 性 瘫痪 时 , 腿 反 射 可 活路 甚至 亢进 。 还 可 有 有 反射 扩散 ， 
如 识 击 梯 骨 谭 不 仅 可 引出 用 覆 肌 收缩 ,还 可 引出 用 三 头 肌 或 指 届 肌 反射 。 此 外 , 妥 反 射 过 度 亢 
进 时 还 可 有 阵 挛 , 表现 为 当 牵 拉 刺 激 持续 存在 ,可 诱发 节律 性 的 肌肉 收缩 ,如 能 阵 挛 . 躁 阵 亭 等 。 
4. 浅 反射 的 减退 或 消失 “” 浅 反 射 通路 经 过 皮质 .并 通过 锥 体 束 下 传 ,因此 ,上 运动 神经 元 次 
痪 | 二 损伤 可 导 敏 浅 反射 的 减退 和 消失, 包括 腹壁 反射 . 提 举 反射 及 中 反射 等 : 


章 运 动 功能 的 减低 或 天 失 ,可 分 为 神经 源 性 .神经 肌肉 接头 性 及 
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图 3-1 


瘫痪 的 几 种 常见 形式 


5. 病理 反射 ”正常 情况 下 锥 体 束 对 病理 反射 有 抑制 作用 , 当 上 运动 神经 元 瘫痪 时 , 锥 体 束 
受 损 ,病理 反射 就 被 释放 出 来 ,包括 Babinski 征 、Oppenheim 征 、Gordon 征 、Chaddock 征 等 。 

6. 无 明显 的 肌 菱 缩 ”上 运动 神经 元 性 瘫痪 时 ,下 运动 神经 元 对 肌肉 的 营养 作用 仍然 存在 ， 
因此 肌肉 无 明显 的 萎缩 。 当 长 期 瘫 疾 时 ,由 于 肌肉 缺少 运动 ,可 表现 为 失 用 性 肌 萎缩 。 

(二 ) 下 运动 神经 元 性 瘫痪 

下 运动 神经 元 性 瘫痪 又 称 弛 缓 性 瘫痪 (flaccid paralysis), 指 痊 骨 前 角 的 运动 神经 元 以 及 它 
们 的 轴 突 组 成 的 前 根 神经 从 及 其 周围 神经 受 损 所 致 。 脑 干 运动 神经 核 及 其 铀 突 组 成 的 脑 神经 
运动 纤维 损伤 也 可 造成 弛 组 性 瘫 疾 。 下 运动 神经 元 座 痪 临床 表现 为 :四 受 损 的 下 运动 神经 元 支 
配 的 肌 力 减退 ;@ 肌 张力 减低 或 消失 ,肌肉 松弛 ,外 力 牵 拉 时 无 阻力 ,与 上 运动 神经 元 瘫痪 时 “ 折 
刀 ” 现象 有 明显 不 同 ;@ 胁 反射 减弱 或 消失 ;@ 肌 肉 萎缩 明显 。 

上 运动 神经 元 和 下 运动 神经 元 性 瘫痪 的 比较 见 表 3-13。 


表 3-13 ”上 运动 神经 元 和 下 运动 神经 元 性 竣 交 的 比较 


人 临床 检查 上 运动 神经 元 竣 交 下 运动 神经 元 瘫 疼 

瘫痪 分 布 整个 肢体 凡 E WE 

肌 张 力 增高 , 呈 痉 挛 性 瘫痪 降低 , 呈 弛 组 性 瘫痪 

浅 反射 消失 消失 

腿 反 射 增强 减弱 或 消失 

病理 反射 阳性 阴性 

肌 萎 缩 无 或 有 轻 度 废 用 性 萎缩 明显 

皮肤 营养 障碍 多 数 无 障碍 常 有 

肌 束 晤 动 或 肌纤维 额 动 泥 可 有 

肌 电 图 神经 传导 速度 正常 ,无 失 神 经 电位 。 ”神经 传导 速度 异常 ,有 和 失 神 经 电位 


秘 泥 性 肌 凌 缩 。 


第 十 一 节 肌 凌 缩 


肌 萎缩 (muscular atrophy) 是 指 由 于 肌肉 营养 不 良 而 导致 的 骨 人 能 肌体 积 缩小 ,肌纤维 变 细 甚 
至 消失 ,通常 是 下 运动 神经 元 病变 或 肌肉 病变 的 结果 。 临 床上 ,可 分 为 神经 源 性 肌 蔚 缩 和 肌 源 
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经 肌肉 接头 之 前 的 神经 结构 病变 所 引起 的 肌 碎 缩 ,此 类 肌 蓉 缩 常 起 


病 急 .过 进展 缔 快 ， 但 随 病 内 而 异 : 
， 当 损伤 部 位 在 痊 尽 前 角 细 胞 时 , 受 罕 肢 体 的 肌 攻 缩 呈 节 上段 性 分 布 , 伴 肌 力 减 低 、 腿 反射 减 
tt 一 般 觉 障 但 ; 延 丹 运动 神经 核 病 变 时 ,可 出 现 延 久 麻 瘟 , 舌 肌 萎 缩 和 肌 束 震 
天。 ye 于 急性 疹 散 灰质 炎 .进行 性 俏 肌 萎缩 症 和 肌 蓉 缩 侧 索 硬化 证 等 
2. 当 损伤 部 位 在 神经 根 或 神经 干 时 , 肌 萎 缩 常 旺 根性 或 干 性 分 布 。 单 纯 前 根 损伤 所 引起 的 
朋 芝 各 和 汪 党 前 用 的 损害 相似 ,但 后 根 同时 受累 则 出 现 感觉 障碍 和 疼痛 。 常 见于 腰 侯 外伤、 颈 


3. 多 神经 根 或 神经 从 的 损害 常 出 现 以 近 端 为 主 的 肌 鞭 缩 ,常见 于 急性 炎症 性 脱 通 鞘 性 多 发 
ee 

单 神经 病变 时 , 肌 鞭 缩 按照 单 神经 支配 的 范围 分 布 。 神 经 源 性 肌 萎缩 肌 电 图 显示 病变 部 
ee 大 运动 单位 电位 ,肌肉 活检 可 见 肌 纤维 数量 减少 并 变 细 细胞核 集中 和 结缔 组 
织 增生 。 

(二 ) 肌 源 性 肌 茵 缩 

源 性 肌 萎 缩 指 神经 肌肉 接头 突 触 后 膜 以 后 ,包括 肌 膜 、 线 粒 体 , 肌 丝 等 病变 所 引起 的 肌 萎 
缩 。 肌 萎缩 分 布 不 能 以 神经 节 段 性 . 干 性 ,根性 或 某 一 周围 神经 支配 所 能 解释 ,多 不 伴 皮 肤 营养 
谱 碍 和 感觉 障碍 ,无 肌 束 颤动 。 实 验 室 检 查 血清 酶 如 肌 酸 磷酸 激酶 等 不 同 程度 升 高 。 肌 电 图 时 
肌 源 性 损害 。 肌 肉 活检 可 见 病变 部 位 肌纤维 肿胀 坏死、 结缔 组 织 增生 和 炎 细 胞 浸润 等 。 常 见 
于 进行 性 肌 营 养 不 良 .强直 性 肌 营 养 不 良和 肌 炎 等 。 
除 上 述 两 种 员 蓉 缩 外 ,临床 上 还 可 见 到 由 于 脑 血 管 病 等 上 运动 神经 元 损害 引起 的 失 用 性 肌 
萎缩 以 及 肌肉 血管 病变 引起 的 缺 血 性 肌 萎缩 。 


第 十 二 节 。” 躯体 感觉 障碍 


躯体 感觉 (somatie sensation ) 指 作用 于 身体 感受 器 的 各 种 刺激 在 人 脑 中 的 反映 。 一 般 颈 体 
感觉 包括 浅 感 觉 . 深 感觉 和 复合 感觉 ,具体 概念 见 第 二 章 。 感 觉 障碍 可 以 分 为 抑制 性 症状 和 和 刺 
激 性 症状 两 大 类 。 

(一 ) 抑制 性 症状 

感觉 径路 破坏 时 功能 受到 抑制 ,出 现 感觉 (痛觉 ,温度 觉 .触觉 和 深 感觉 ) 减 退 或 缺失 。 一 

部 位 各 种 感觉 缺失 ， 称 完全 性 感觉 缺失 。 在 意识 清醒 的 情况 下 , 某 部 位 出 ee 
部 位 其 eg hho po 患者 深浅 感觉 正常 ,但 无 视觉 参加 的 情况 下 ,对 刺激 
部 位 ,物体 形状 .重量 等 不 能 辨别 者 , 称 皮质 感觉 缺失 。 当 一 神经 分 布 区 有 自发 痛 , 同 时 又 存在 
痛觉 减退 者 ， 称 痛 性病 党 减退 或 痛 性 有 六. 

(二 ) 刺激 性 或 激 惹 性 症状 

感觉 传导 径路 受到 刺激 或 兴奋 性 增高 时 出 现 刺激 性 症状 ,可 分 为 以 下 几 种 : 

1. 感觉 过 敏 ” 指 一 般 情 况 下 对 正常 人 不 会 引起 不 适 感觉 或 只 能 引起 轻微 感觉 的 刺激 ,患者 
却 感觉 非常 强烈 ,甚至 难以 忍受 。 常 见于 浅 感觉 障碍 。 

2. 感觉 过 度 “一役 发 生 在 感觉 障碍 的 基础 上 ,具有 以 下 特 

或 知 ,必须 经 历 一 段 时 间 才 出 现 ;@ 感 受 性 降低 ,兴奋 阔 计 
i ;图 不 愉快 的 感觉 :患者 所 感到 的 刺激 具有 暴发 性 ,呈现 一 种 剧烈 的 ,定位 不 明确 的 、 难 
以 形容 的 不 愉快 感 ;@ 扩 散 性 :刺激 有 扩散 的 趋势 , 单 点 的 刺激 患者 可 感到 是 多 点 刺激 并 向 四 周 
扩散 ;全 延 时 性 : 妆 秽 激 停 止 后 在 一 定时 间 内 患 首 仍 有 刺激 存在 的 感觉 , 即 出 现 “ 后 作用 ”, 一 般 


Fj 点 :DD 潜伏 期 长 :刺激 开始 后 不 能 
5: 刺激 必须 达到 一 定 的 强度 才 


(i 


Pe 
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为 强烈 难受 的 感觉 ,常见 于 烧灼 性 神经 痛 . 带 状 疱疹 疼痛 、 丘 脑 的 血管 性 病变 。 

3. 感觉 倒 错 ” 指 对 刺激 产生 的 错误 感觉 ,如 冷 的 刺激 产生 热 的 感觉 ,触觉 刺激 或 其 他 刺激 
误 认为 痛觉 等 。 常 见于 项 叶 病 变 或 姜 症 。 

4. 感觉 异常 ， 指 在 没有 任何 外 界 刺激 的 情况 下 ,患者 感到 某 些 部 位 有 蚊 行 感 .麻木 .将 痒 、 
重 压 、 针 刺 \ 冷 热 肿 胀 ,而 客观 检查 无 感觉 麻 碍 。 常 见于 周围 神经 或 自主 神经 病变 . 

5. 疼痛 是 感觉 纤维 受 刺激 时 的 暴 体 感受 ,是 机 体 的 防御 机 制 。 临 床上 常见 的 疼 冶 可 有 以 
下 几 种 :中 局 部 疼痛 :是 局 部 病变 的 局 限 性 疼痛 ,如 三 又 神经 痛 引 起 的 局 部 疼痛 ;@@ 放 出 性 疼痛 : 
中 枢 神 经 ,神经 根 或 神经 干 刺激 病变 时 ,疼痛 不 仅 发 生 在 局 部 ,而 且 扩散 到 受 罕 神经 的 支配 区 ， 
如 神经 根 受 到 肿瘤 或 椎间盘 的 压迫 , 疹 藤 空洞 症 的 痛 性 麻 疝 ;@ 扩 散 性 疼痛 :是 秽 激 由 一 个 神经 
分 支 扩散 到 另 一 个 神经 分 支 而 产生 的 疼痛 ,如 牙 疼 时 ,疼痛 扩散 到 其 他 三 义 神经 的 分 支 区 域 ; 
@ 牵 涉 性 疼痛 :内 脏 病 变 时 出 现在 相应 体 表 区 的 疼痛 ,如 心绞痛 可 引起 左 胸 及 左 工 上肢 内 侧 冶 , 胆 
讲 病 变 可 引起 右 肩 痛 ;@ 幻 肢 痛 :是 截肢 后 ,感到 被 切断 的 肢体 仍然 存在 ,上 且 出 现 疼 痛 , 这 种 现 象 
称 幻 肢 痛 , 与 下 行 抑制 系统 的 脱 失 有 关 ;@ 灼 烧 性 神经 痛 :剧烈 的 烧灼 样 疼痛 ,多 见于 正中 神经 
或 坐骨 神经 损伤 后 ,可 能 是 由 于 沿 损伤 轴 突 表面 产生 的 异 位 性 冲动 ,或 损伤 部 位 的 无 艇 精 斩 突 
之 间 发 生 了 神经 纤维 间接 触 。 


第 十 三 节 共 济 失调 


共 济 运动 指 在 前 庭 . 冰 丹 .小 脑 和 欠 体 外 系 共同 参与 下 完成 运动 的 协调 和 平衡 。 共 济 失调 
(ataxia) 指 小 脑 , 本 体感 觉 以 及 前 庭 功能 障碍 导致 的 运动 笨拙 和 不 协调 , 黑 及 岗 干 .四肢 和 中 叭 肌 
时 可 引起 身体 平衡 姿势. 步 态 及 言语 障碍 。 临 床上 , 共 济 失调 可 有 以 下 几 种 : 

(一 ) 小 脑 性 共 济 失调 

小 脑 本 身 ,小脑 脚 的 传人 或 传 出 联系 纤维 红 核 , 脑 桥 或 痊 备 的 病变 均 可 产生 小 脑 性 共 济 失 
调 。 小 脑 性 共 济 失调 表现 为 随意 运动 的 力量 .速度 .幅度 和 节律 的 不 规则 , 即 协调 运动 障 但 ,5 
们 有 肌 张 力 减低 ,眼球 运动 障碍 及 言语 障碍 。 

1. 姿势 和 步 态 异 常 “小脑 是 部 病变 可 引起 头 和 躯干 的 共 济 失调 ,导致 平衡 障碍 ,姿势 和 步 态 
的 异常 。 患者 站 立 不 稳 , 步 态 中 吕 ,行走 时 两 腿 分 开 呈 共 济 失调 步 态 ,坐位 时 患者 将 双手 和 两 月 旺 
外 展位 分 开 以 保持 身体 平衡 。 上 昭 部 病变 时 患者 向 前 倾 合 ,下 旦 部 病变 时 患者 向 后 倾倒 。 小 脑 半 
球 控制 同 仙 肢 体 的 协调 运动 并 维持 正常 的 肌 张 力 ,一 个 小 脑 半球 受 损 ,行走 时 患者 向 忠 侧 倾倒 。 

2. 随意 运动 协调 障碍 “小脑 半球 病变 可 引起 同 侧 肢 体 的 共 济 失调 ,表现 为 动作 易 超过 目标 

( 潮 距 不 良 ), 动 作 愈 接近 目标 时 霞 颜 愈 明显 (意向 性 震 频 ), 对 精细 运动 的 协调 障碍 ,如 书写 时 字 
迹 铺 米 愈 大 ,各 笔画 不 匀 等 。 

3. 言语 障碍 ”由 于 发 声 器 官 如 口 层 、 天 咽喉 等 肌肉 的 共 济 失 调 ,患者 表现 为 说 话 缓慢 ,发 
音 不 清和 声音 断 续 顿挫 或 业 发 式 , 呈 暴发 性 或 吟 诗 样 语言 。 
4 眼球 运动 障碍 ” 眼 外 肌 共 济 失调 可 导致 眼球 运动 障 得 。 患 者 表现 为 双眼 粗大 眼 震 ,少数 

患者 可 见 下 跳 性 腿 起. 反弹 性 眼 起 等 

5. 肌 张 力 减 低 “小 脑病 变 时 党 可 出 现 肌 张 力 降低 ,用 反射 减弱 或 消失 , 当 患 者 取 坐 位 时 两 

腿 自 然 下 下 中 击 腿 反 射 后 ,小腿 不 停 氛 动 , 像 钟 所 一 样 ( 钟 氛 样 腿 反 射 ) 

(二 ) 大 脑 性 共 济 失调 
大 脑 额 省 . 枕 叶 与 小 及 半球 之 间 通 过 额 桥 束 和 预 枕 桥 束 形成 纤维 联系 , 当 其 损害 时 可 引起 

大 脑 性 共 济 失调 。 和 于 大 脑 皮 质 和 小 脑 之 间 纤 维 交 丸 , 一 侧 大 脑病 变 引 起 对 侧 肢 体 共 济 失调 。 

大 脑 性 共 济 失调 较 小 脑 性 共 济 失调 症状 轻 ,多 见于 脑 血管 病 .多 发 性 硬化 等 损伤 额 恬 束 和 球 枕 

桥 束 纤维 联系 的 疾病 。 


卫 
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1. 额 叶 性 共 济 失调 ”由 额 叶 或 额 桥 小 脑 束 病变 引起 。 患 者 症状 出 现在 对 侧 肢 体 , 表 现 类 似 
小 脑 性 共 济 失调 ,如 体位 性 平衡 障碍 , 步 态 不 稳 , 向 后 或 一 侧 倾 倒 ,但 症状 较 轻 ,Romberg 征 、 辨 距 
不 良和 了 眼 宕 很 少见 。 常 华 有 肌 张 力 增高 .病理 反射 阳性 ,精神 症状 , 强 握 反 射 等 额 叶 损害 表现 。 
见于 肿瘤 、 脑 血管 病 等 : 

2. 显 叶 性 共 济 失调 “由 天 叶 或 颈 桥 束 病变 引起 。 患 者 表现 为 对 侧 肢体 的 共 济 失调 ,症状 较 
轻 , 星 期 不 妇 发 现 ,可 伴 有 颈 吐 受 损 的 其 他 症状 或 体征 ,如 同 向 性 象限 盲 和 失语 等 。 见 于 脑 血管 
病 及 顾 高 压 不 连 颇 叶 时 

3. 顶 叶 性 共 济 失调 ”表现 对 侧 患 肢 不 同 程度 的 共 济 失调 , 闭 眼 时 症状 明显 , 深 感觉 障碍 多 
不 重 或 呈 一 过 性 ;两 侧 劳 中 央 小 叶 后 部 受 损 可 出 现 双 下 肢 感 党 性 共 济 失调 及 大 小 便 障 但。 

4. 枕 叶 性 共 济 失调 ”由 枕 叶 或 枕 桥 束 病变 引起 .患者 表现 为 对 侧 上 肢体 的 共 济 失调 ,症状 轻 ， 

觉 障 碍 ,亲眼 时 加 重 .可 同时 位 有 桃 叶 受 损 的 其 他 症状 或 体征 ,如 视觉 障碍 等 。 见 于 


觉 性 共 济 失调 
章 碍 使 患者 不 能 辩 别 肢体 的 位 置 及 运动 方向 ,出 现 感觉 性 共 济 失调 。 


或 觉 传导 路 
党 性 共 济 失调 


tk 济 失调 无 眩 暴 、 眼 震 和 言语 障碍 。 多 见于 消 能 后 索 和 
觉 传导 路 的 病变 等 。 


轻 , 黑 暗中 或 闭 日 时 症状 加 重 - 
周围 神经 病 空 ,也 可 见于 其 他 影响 渐 
(四 ) 前 庭 性 共 济 失调 
前 庭 损 害 时 因 失 去 身体 空间 定向 能 力 , 产 生前 庭 性 共 济 失调 。 临 床 表现 为 站 立 不 稳 .改变 
头 位 可 使 症状 加 重 , 行 走时 向 患 侧 倾倒 。 伴 有 明显 的 眩 坚 、 恶 心 呕吐、 眼球 震颤 。 四 肢 共 济 运 
动 及 言语 功能 正常 。 多 见于 内 耳 疾 病 . 脑 血 管 病 . 脑 炎 及 多 发 性 硬化 等 。 


第 十 四 节 步 态 异常 


步 态 (gail) 是 指 行走 、 站 立 的 运动 形式 与 姿态 。 机 体 很 多 部 位 参与 维持 正常 步 态 , 故 步 态 异 
常 的 临床 表现 及 发 病因 素 多 种 多 样 。 一 些 神经 系统 疾病 ,虽然 病变 部 位 不 同 , 但 可 出 现 相似 的 
步 态 障碍。 步 态 异 党 可 分 为 以 下 儿 种 : 

(一 ) 痉挛 性 偏瘫 步 态 

痉挛 性 偏瘫 步 态 为 单 侧 皮质 疹 赃 束 受 损 所 致 ,表现 为 患 侧 上 肢 通 常 届 曲 、 内 收 . 旋 前 ,不 能 
自然 损 动 ,下 受 仲 直 , 外 施 ,迈步 时 将 患 侧 盆 骨 部 提 的 较 高 ,或 腿 外 施 夯 一 半 轿 的 环形 运动, 胸 天 
氛 地 而 (图 3-2A)。 常 见于 脑 血管 病 或 脑 外 伤 钦 复 期 及 后 踪 症 期 。 
(二 ) 痉 变性 车 凑 步 态 
痉挛 性 做 次 步 态 又 称 * 剪 刀 样 步 态 ”, 为 双 侧 皮质 将 和 束 受 损 步 态 。 表 现 为 患者 站 立时 双 下 
歧 伸 直 位 ,大 腿 靠 近 ,小 妥 略 分 开 , 双 足下 重 伴 有 内 旋 。 行 走时 两 大 腿 强烈 内 收 , 肤 关 节 几乎 紧 
趾 底部 着地 ,用 足 尖 走 路 ,交叉 前 进 , 似 剪刀 状 (图 3-2B)。 常 见于 脑瘫 的 患者 。 慢 
康 也 表现 典型 的 剪刀 样 步 态 , 如 多 发 性 硬化 、 将 备 空 洞 症 .将 锣 压 迫 症 、 疹 链 外 伤 或 血 
管 病 及 炎症 恢复 期 . 进 传 性 痉 守 性 蕉 滩 等 。 

(三 ) 慌张 步 态 

慌张 步 态 表现 为 身体 前 届 , 头 向 前 探 , 肝 \ 腕 、 味 关 节 届 邮 , 双 父 略微 内 收 于 躯干 前 ;行走 时 
起 步 亲 难 ,第 一 步 不 能 迅速 到 出 ,开始 行走 后 ,步履 缓慢 ,后 乏 渐 速度 加 快 ,小 碎 步 前 进 , 双 上 受 
自然 扎 辟 减少 , 停 步 困 难 , 极 易 路 合 ; 转 身 时 以 一 有 为 铀 , 挪 出 转身 (网 3-2C)。 饶 张 步 态 是 帕 爹 
在 病 的 肉 磺 症状 之 


管庄 
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E F G 
图 3-2 各 种 异常 步 态 

A. 痉挛 性 偏瘫 步 态 ”B. 痉挛 性 截 竣 步 态 C. 慌张 步 态 D. 摇摆 步 态 

E. 跨 阔 步 态 F. 感觉 性 共 济 失调 步 态 。G. 小 脑 性 共 济 失调 步 态 


(四 ) 摇摆 步 态 

摇摆 步 态 又 称 " 隐 步 ”, 指 行走 时 躯干 部 ,特别 是 恰 部 左右 交 蔡 摆动 的 -种 步 态 。 是 由 于 舱 
工 及 将 部 肌 群 肌 力 减退 ,行走 时 不 能 固定 颈 干 及 恰 部 ,从 而 造成 摆 符 现象 (图 3-2D)。 多 见于 进 
行 性 肌 营养 不 良 症 ,也 可 见于 进行 性 脊 肌 萎缩 症 少年 型 关 肌 萎缩 症 等 疾病 。 

(五 ) 跨 赣 步 态 

器 六 步 态 又 称 “ 鸡 步 ", 是 由 于 胎 前 肌 群 病变 或 腓 总 神经 损害 导致 足 尖 下 迁 , 足 部 不 能 背 届 ， 
行走 时 ,为 避免 上 述 因素 造成 的 足 尖 拖 地 现象 ,向 前 迈步 抬 腿 过 高 , 脚 县 起 ,落脚 时 总 是 足 尖 先 
触及 地 而 ,如 跨 门槛 样 (网 3-2E)。 常 见于 腓 总 神经 损伤 . 消 伪 灰质 类 或 进行 性 腓骨 肌 萎 缩 等 。 

(六 ) 感觉 性 共 济 失调 步 态 

感觉 性 共 济 失调 步 态 是 由 于 关节 位 置 沉 或 肌肉 运动 觉 受 损 引 起 , 传 入神 经 通路 任何 水 
下 受累 均 可 导 敏 感觉 性 共 济 失调 步 态 , 如 周转 神经 病变 、 神 经 根 病 变 .前 后 索 受 损 ,内侧 丘 
系 受 损 等 病变 。 表 现 为 肢体 活动 不 稳 , 晃动, 行走 时 姿势 居 册 ,仔细 查看 地 面 和 双 妥 ,寻找 沙 
肢 点 及 外 周 支 撑 ( 图 3-2F)- 服部 运动 过 大 , 双 脚 触 地 粗 重 。 失去 视觉 提示 (如 闭 眼 或 黑暗 ) 时 ， 
其 济 失调 显著 加 重 , 闭 日 难 立 征 阳性 ,夜间 行走 不 能 。 多 见于 浓 链 疡 . 兰 备 小 脑 变性 疾病 , 慢 
性 乙醇 中 毒 副 肿瘤 综合 征 , 瑚 角 亚 急性 联合 变性 . 疹 通 压迫 症 .多 发 性 神经 病 及 多 发 性 硬 
化 等 。 
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(七 ) 小 脑 步 

小 脑 步 态 是 ee 于 小 脑 受 损 所 致 。 小 脑 步 态 表现 为 行走 时 两 腿 分 开 , 步 基 宽 大 ,站 立时 向 一 
侧 倾倒 , 步 态 不 稳 且 向 一 侧 偏 斜 (图 3-2G)。 倾 倒 方 向 与 病灶 相关 ,一 般 当 一 侧 小 脑 半球 受 损 时 
患者 行 则 倾倒 , 双 足 拖 地 , 步 幅 、 步 频 规 律 性 差 。 小 脑 步 态 多 见于 遗传 性 小 脑 性 共 济 失调 、 
小 脑 血管 病 和 炎症 等 。 


第 十 五 节 ”不 自主 运动 


不 自主 运动 (involuntary movement) 指 患者 在 意识 清楚 的 情况 下 ,出 现 的 不 受 主 观 控制 的 无 
为。 不 自主 运动 主要 包括 以 下 儿 种 : 


2 闸 (tremor) 是 主动 肌 与 持 抗 肌 交 蔡 收 缩 引 起 的 人 体 某 一 部 位 有 节律 的 振荡 运动 。 节 律 性 是 
区 别 , 主 动员 和 持 抗 贞 人 参与 的 交替 收缩 可 与 阵 挛 (一 组 肌肉 肌肉 短暂 的 \ 闪 
震颤 可 为 生理 性 ,功能 性 和 病理 性 , 详 见 表 3-14。 本 节 主 要 叙述 病理 性 震颤 。 


晶体 的 脾 多 区 别 。 
表 3-14 ”震颤 的 分 类 


分 类 特点 见于 

生理 性 起 是 让 着 细微 本 人 
功能 性 起 是 

强生 理性 起 是 起 晤 幅 度 较 大 剧烈 运动 . 恺 惧 、 焦 虐 ` 气 愤 

着 症 性 震 闫 幅度 不 等 ,形式 多 变 癌症 

其 他 功能 性 震颤 。 ”精细 动作 或 疲劳 时 出 现 精细 工作 如 木匠 、 外 科 医 师 
病理 性 起 显 

静止 性 震 吗 静止 时 出 现 ,幅度 小 由 人 金森 病 等 

动作 性 震 显 特定 姿势 或 运动 时 出 现 ,幅度 大 小 脑病 变 等 


1. 静止 性 震颤 (statie tremor) 是 指 在 安静 和 肌肉 松弛 的 情况 下 出 现 的 震颤 ,表现 为 安静 时 
出 现 ,活动 时 减轻 ,睡眠 时 消失 ,手指 有 节律 的 抖动 ,每 秒 约 4~6 次 , 呈 “ 搓 药丸 样 ", 严 重 时 可 发 
生 于 头 下颌 \ 层 舌 ,前臂 .下 肢 及 足 等 部 位 。 常 见于 由 金森 病 。 
2. 动作 性 震颤 (action tremor) 
(1) 姿势 性 震颤 (postural tremor): 这 种 下 题 在 随意 意 运 动 时 不 出 现 , 当 运 动 完 成 ,肢体 和 躯干 
主动 保持 在 某 种 姿势 时 才 出 现 ,如 当 患 者 上 肢 伸 直 , 手 指 分 开 , 保 持 这 种 姿势 时 可 见 到 手臂 的 震 
颤 。 肢 体 放松 HH et es 张 时 又 变 得 明显 。 姿 势 性 震颤 以 上 上肢 为 主 , 头 部 及 下 肢 也 
可 见 到 。 常 见于 特 发 性 震 辣 .慢性 乙醇 中 毒 、 肝 性 脑病 、 肝 豆 状 核 变 性 等 。 
(2) 运动 性 震 颜 : 又 称 a 性 震 闸 (intention tremor), 是 指 肢 体 有 目的 地 接近 某 个 目标 时 ,在 
运动 过 程 中 出 现 的 震颤 , 越 接近 目标 震 闸 越 明显 。 当 到 达 目 标 并 保持 姿势 时 ,震颤 有 时 仍 能 持 
续 存 在 。 多 见 - ee 丘脑 、 红 核 病变 时 也 可 出 现 此 种 震颤。 
(二 ) 舞蹈 样 运 
振 蹈 样 运 an Wn 变 引 起 ,为 肢体 不 规则 .无 节 律 和 无 
目的 的 不 自主 运动 ,表现 为 管 肩 转 颈 、 仲 臂 、. 抬 臂 、 摆 手 和 手指 仲 届 等 动作 , 上 肢 比 下 肢 重 , 远 端 
比 近 端 重 ， a 安静 时 减轻 ， ms 头面 部 可 出 现 挤 眉 弄 眼 、 氢 
嘴 伸 盏 等 动作 。 病 情 严 重 时 肢体 可 有 粗大 的 频繁 动作 。 见 于 小 狂 蹈 病 或 亨廷顿 病 等 ,也 可 继 发 a 
其 他 疾病 ,如 脑 炎 . 脑 内 占 位 性 病变 、 脑 血管 病 . 肝 豆 状 核 变 性 等 。 Fe 


~ 


二 
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(三 ) 手足 徐 动 症 

手足 徐 动 症 (athetosis) 又 称 指 划 动作 或 易 变 性 痉挛 。 表 现 为 由 于 上 歧 远 端的 游 上 让 性 肌 张 
力 增高 或 降低 ,而 产生 手腕 及 手指 做 缓慢 交 检 性 的 伸 届 动作 。 如 腕 过 届时 ,手指 常 过 仲 ,前 辟 
旋 前 ,缓慢 过 渡 为 手指 届 曲 ,拇指 常 屈 至 其 他 手指 之 下 ,而 后 其 他 手指 相继 届 曲 。 有 时 出 现 发 
音 不 清和 鬼脸 , 亦 可 出 现 足 部 不 自主 动作 。 多 见于 脑 炎 , 播 散 性 脑 将 藤 炎 、 核 黄 盖 和 和 肝 豆 状 核 

(四 ) 扭转 痉挛 

扭转 痉挛 (torsion spasm) 病变 位 于 基底 核 ,又 称 变形 性 肌 张 力 障碍 ,表现 为 躯干 和 四 必 发 生 
的 不 自主 的 扭曲 运动 。 躯 干 及 肴 旁 肌 受累 引起 的 围绕 躯干 或 肢体 长 轴 的 缓慢 旋转 性 不 自主 运 
动 是 本 症 的 特征 性 表现 。 绒 肌 受 累 时 出 现 的 痉挛 性 斜 颈 是 本 症 的 一 种 特殊 局 限 性 类 型 。 本 症 
可 为 原 发 性 遗传 疾病 ,也 可 见于 肝 豆 状 核 变性 以 及 某 些 药物 反应 等 。 

(五 ) 偏 身 投掷 运动 

偏 身 投掷 运动 (hemiballismus ) 为 一 侧 肢体 猛烈 的 投掷 样 的 不 自主 运动 ,运动 幅度 大 . 力 基 
淹 , 以 肢体 近 端 为 重 。 为 对 侧 丘 脑 底 核 损害 所 致 ,也 可 见于 纹 状 体 至 斥 脑 底 核 传 时 通路 的 病变 。 

(六 ) 抽动 症 

抽动 症 (tics ) 为 单个 或 多 个 肌肉 的 快速 收缩 动作 ,固定 一 处 或 呈 游 走 性 ,表现 为 挤 局 开眼 、 
面 肌 抽动 . 鼻 辟 肩 动 . 摄 嘴 。 如 果 累 及 呼吸 及 发 音 肌 肉 ,抽动 时 会 伴 有 不 和 白 主 的 发 音 ,或 伴 有 移 
语 , 故 称 "抽动 秽语 综合 征 ”。 本 病 带 见于 儿童 ,病因 及 发 病 机 制 尚 不 清楚 ,部 分 病例 由 基底 核 病 
变 引起 ,有 些 是 与 精神 因素 有 关 -。 


第 十 六 节 尿 便 障碍 


尿 便 障碍 包括 排水 障碍 和 排便 障 得 ,主要 由 自主 神经 功能 亲 乱 所 致 , 病 些 部 位 在 皮质 .下 丘 
脑 , 脑 干 和 深信 。 


一 .排尿 障碍 

排尿 障碍 是 自主 神经 系统 病变 的 常见 症状 之 一 ,主要 表现 为 排尿 困难 .尿频 . 尿 注 留 . 尿 失 
禁 及 自动 性 排尿 等 ,由 排尿 中 枢 或 周 于 神经 病变 所 致 ,也 可 由 膀胱 或 尿 路 病变 引起 。 由 神经 系 
统 病变 导致 的 排尿 障碍 可 称 为 神经 源 性 膀胱 ,主要 有 以 下 类 型 ， 

(一 ) 感觉 障碍 性 膀胱 

病变 损 秆 湖人 后 索 或 钥 神 经 后 根 ,导致 湖 骼 排尿 反射 弧 的 传人 障 得 ,又 称 感觉 性 无 张力 
膀胱 (图 3-3A)。 早期 表现 为 排尿 困难 ,膀胱 不 能 完全 排 空 ,晚期 膀胱 感觉 形 失 , 毫 无 尿 意 , 尿 
注 留 或 尿 液 充盈 至 一 定 程度 不 能 排出 而 表现 为 充 到 性 尿 失禁 。 尿 动力 学 检查 ,膀胱 内 压力 很 
低 ,为 S~10cmH20, 容 量 显著 增 大 , 达 500-600ml ,甚至 可 达 600~1000ml 以 上 ,残余 尿 增多 ,为 
400~1000ml。 本 症 多 见于 多 发 性 硬化 、. 亚 急性 联合 变性 及 峭 舟 将 损害 兰 骼 后 索 或 后 根 , 也 可 见 
于 昏迷 , 疹 骼 休克 期 。 

(二 ) 运动 障碍 性 膀胱 

病变 损害 骨 通 前 角 或 前 根 ,导致 疹 艇 排尿 反射 弧 的 传 出 障碍 ,又 称 运动 性 无 张力 膀胱 (网 
3-3B)。 膀胱 冷 热 感 和 脱 胀 感 正常 , 尿 意 存在 。 早 期 表现 为 排尿 困难 ,膀胱 不 能 完全 排 空 ,有 膀胱 
冷 热 感 和 膨胀 感 , 尿 意 存在 ,严重 时 有 疼痛 感 ,晚期 表现 为 尿 满 贸 或 充 盘 性 尿 失禁 。 屎 动力 学 检 
查 发 现 膀 胱 内 压低 ,为 10-20cmH;0 ,容量 增 大 , 达 400-500ml, 残 余 尿 增多 ,为 150~600ml。 本 症 
多 见于 急性 脊 骼 灰质 炎 . 吉 兰 一 巴 雷 综合 征 等 。 
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= 一 传 出 纤维 
一 一 一 传人 纤维 


损伤 部 位 


膀胱 容 盘 不 一 


胱 容量 减少 
张力 存在 四 


大 小 不 定 


图 3-3 排尿 障碍 的 发 生机 制 
A. 感觉 障碍 性 膀胱 、B. 运动 障碍 性 膀胱 C. 自主 性 膀胱 ”D. 反射 性 膀胱 、”E. 无 抑制 性 膀胱 


(三 ) 自主 性 膀胱 

病变 损害 状 艇 排尿 反射 中 枢 (S2~4) 或 马尾 或 盆 神 经 ,使 膀胱 完全 脱离 感觉 .运动 神经 支配 
而 成 为 自主 器 官 (图 3-3C)。 临 床 表现 为 尿 不 能 完全 排 空 ,咳嗽 和 屏 气 时 可 出 现 压力 性 尿 失 禁 ， 
星期 表现 为 排尿 困难 、 膀 胱 脱 胀 ,后 期 为 充 盘 性 尿 失禁 。 如 不 及 时 处 理 ,膀胱 进行 性 萎缩 ,一 旦 
合并 膀胱 感染 , 蔚 缩 加 速 发 展 。 患 者 常 诉 马鞍 区 麻木 , 查 体 发 现 感觉 消失 。 尿 动力 学 检查 发 现 
膀胱 冷 热 感 及 脱 胀 感 消失 ,膀胱 内 压 随 容量 增加 直线 上 升 ,膀胱 容量 略 增 大 , 约 300~400ml ,残余 
尿 增多 ,为 100ml 以 上 。 本 症 多 见于 腰 铸 段 的 损伤 .肿瘤 或 感染 导致 的 S2~4( 膀 胱 反射 的 月 散 中 
枢 ). 马 尾 或 分 神 经 损害 而 排尿 反射 弧 中 断 。 

(四 ) 反射 性 膀胱 

当 骸 散 以 上 的 横贯 性 病变 损害 两 侧 锥 体 束 时 ,完全 由 髓 角 中 枢 控 制 排尿 ,并 引起 排尿 反射 
亢进 ,又 称 为 自动 膀胱 (图 3-3D)。 由 于 从 排尿 高 级 中 枢 发 出 至 钥 部 的 传 出 纤维 紧 靠 锥 体 束 , 故 
不 仅 炎 失 了 控制 外 括约肌 的 能 力 , 而 且 引 起 排尿 动作 所 需 的 牵 张 反射 亢进 ,导致 尿频 、 尿 急 以 及 
间 吹 性 尿 失 禁 。 除 急性 偏瘫 可 出 现 短暂 性 的 排尿 障碍 外 ,一 侧 锥 体 束 损害 一 般 不 引起 括约肌 障 
三。 尿 动 力学 检查 ,膀胱 冷 热 已 及 膨胀 感 消 失 ; 膀 胱 内 压 随 容量 增加, 不断 出 现 无 抑制 性 收缩 波 ， 
且 收 缩 压力 逐 渐 升 高 ,至 -- 定 压力 时 即 自行 排尿 。 膀 胱 容量 大 小 不 定 ,一 般 小 于 或 接近 正常 ;有 
残余 尿 , 一 般 100ml 以 内 。 本 症 为 骨 段 以 上 痊 久 横 贯 性 损害 所 致 ,多 见于 横贯 性 次 髓 炎 , 痛 通 高 
位 完全 性 损伤 或 肿瘤 。 

(五 ) 无 抑制 性 膀胱 

是 由 于 皮质 和 镍 休 束 病变 使 其 对 钨 换 排 尿 中 枢 的 抑制 减弱 所 致 (图 3-3E)。 临 床 表现 为 尿频 、 
尿 急 . 尿 失 禁 , 常 不 能 抑制 ,每 次 尿 量 少 , 排 完 后 膀胱 膨胀 感 存 在 。 尿 动力 学 检查 发 现 膀胱 冷 热 感 
及 膨胀 感 下 常 ,膀胱 内 压 高 于 10cmH20 ,膀胱 不 断 出 现 无 抑制 性 收缩 波 , 膀 胱 内 奈 随 之 升 高 ,膀胱 
容量 小 于 正常 ,无 残余 尿 。 本 症 病变 部 位 位 于 旁 中 央 小 叶 ,内 过 或 为 弥漫 性 病变 ,多 见于 脑 肿 六 
特别 是 劳 中 央 小 叶 附 近 的 中 线 肿瘤 、 脑 血管 病 、 多 发 性 硬化 ,上 需 脑 手 术 后 及 誉 入 高 位 损伤 恢复 期 
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一 .排便 障碍 

排便 障碍 是 以 便秘 、 便 失禁 .自动 性 排便 以 及 排便 急迫 为 主要 表现 的 一 组 症状 ,可 由 神经 
系统 病变 引起 ,也 可 为 消化 系统 或 全 身 性 疾病 引起 。 本 节 主 要 叙述 由 神经 系统 病变 引起 的 排 
便 障碍 。 

(一 ) 便秘 

便秘 是 指 2~3 日 或 数 日 排便 1 次 , 凑 便 干 硬 。 表 现 为 便 量 减少 . 过 硬 及 排出 用 难 , 可 伴 有 腹 
胀 ` 食 欲 缺 乏 ,直肠 会 阴险 胀 及 心情 烦躁 等 症状 ,严重 时 可 有 其 他 并 发 症 , 如 排便 过 分 用 力 时 可 
诱发 排便 性 尝 讽 \ 脑 卒中 及 心肌 梗死 等 . 便秘 主要 见于 :大 脑 皮 质 对 排便 反射 的 抽 制 增强 ,如 
脑 血管 病 \ 颅 脑 损伤 . 脑 肿瘤 等 ;®@ S2~4 以 上 的 疹 髓 病变 ,如 痊 骨 横 贯 性 准 骨 炎 ,多 发 性 础 化、 多 

(二 ) 大 便 失 禁 

大 便 失禁 是 指 类 使 在 直肠 肛门 时 ,肛门 内 、 外 括约肌 处 于 弛 缓 状态 ,大 便 不 能 自控 , 凑 便 不 
时 地 流出 。 在 神经 系统 疾病 中 ,大 便 失禁 常见 于 深 昏 迷 或 疯 痢 发 作 患 者 。 另 外 ,大 便 失 禁 也 是 
先天 性 腰 侯 部 糊 膜 脱出 .次 柱 询 患者 的 主要 表现 之 一 。 

(三 ) 自动 性 排便 

当 关 髓 病变 时 ,由 于 中 断 了 高 级 中 枢 对 关 骨 排 便 反射 的 抑制 ,排便 反射 增强 ,引起 不 受 意识 控 
制 的 排便 ,患者 每 日 自动 排便 4~5 次 以 上 。 主要 见于 各 种 肴 般 病 变 , 如 兰 髓 外 伤 横 吐 性 疹 髓 炎 等 。 

(四 ) 排便 急迫 

由 神经 系统 病变 引起 的 排便 急迫 较为 罕见 ,本 症 多 由 身体 疾病 引起 ,有 时 可 见于 腰 惰 部 神 
经 刺激 性 病变 ,此 时 常 伴 有 蒂 区 痛觉 过 敏 。 
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颅 内 压 (intracranial pressure) 是 指 颅 腔 内 容 物 对 颅 腔 内 壁 的 压力 。 脑 消 液 循环 通畅 时 ,通常 
以 侧 甲 位 腰 段 蛛网 膜 下 腔 穿 刺 所 测 的 脑 消 液 静 水 压力 为 代表 ,正常 为 80~180mmH20, 女 性 稍 低 ， 
儿童 40~100mmH,0。 

顺 腔 内 容 物 与 鼎 腔 容积 相 适 应 是 维持 正常 颅 内 压 的 条 件 。 颅 腔 内 容 物 主要 为 脑 组 织 . 脑 兰 
液 和 血液 ,三 者 的 体积 分 别 占 颅 腔 容积 的 80%-909% .10% 和 29%~119%。 脑脊液 是 鼎 内 三 种 内 容 
物 中 最 易 改 变 的 成 分 ， 因此 在 颅 腔 空间 代 偿 功能 中 发 挥 着 较 大 的 作用 ; 脑 的 自动 调节 功能 (压力 
月 动 调节 和 代谢 自动 调节 ) 主要 是 通过 改变 脑 血 流量 来 发 挥 作用 的 ;而 脑 组 织 是 相对 恒定 的 ,不 
会 迅速 改变 体积 来 适应 颅 内 压力 的 改变 。 三 种 内 容 物 中 任何 一 种 体积 变化 必然 导致 其 他 两 种 
内 容 物 代 偿 性 改变 ,以 确保 颅 内 压力 的 稳定 。 但 是 ,这 种 空间 的 代 偿 能 力 是 有 限 的 , 当 超过 一 定 
范围 后 , 即 会 导致 据 内 压 的 异常 。 


、 鼎 内 上 讨 吕 党 

(一 ) 颅 内 压 增高 

颅 内 压 增 高 (intracranial hypertension) 是 指 在 病理 状态 下 , 颅 内 压力 超过 200mmH;0。 常 以 
头痛 呕吐, 视 乳头 水 肿 为 主要 表现 ,多 为 颅 腔 内 容 物 的 体积 增加 并 超出 颅 内 压 调 节 代 偿 的 范 
人骨 ,是 颅 内 多 种 疾病 所 共有 的 临床 综合 征 。 以 下 从 颅 内 压 增 高 的 病因 及 临床 表现 方面 进行 叙述 。 

1. 颅 内 压 增高 的 常见 机 制 和 病因 

(1) 脑 组 织 体积 增加 :是 指 脑 组 织 水 分 增加 导致 的 体积 增 大 , 即 脑 水 肿 ,是 颅 内 压 增 高 的 最 
常见 原因 。 根据 脑 组 织 水 肿 机 制 的 不 同 分 为 以 下 两 种 : 
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1) 血管 源 性 蚁 水肿: 临床 最 常见 ,为 血 脑 屏障 破坏 所 致 ,以 脑 组 织 间隙 的 水 分 增加 为 主 。 党 


见于 颅 脑 控 伤 、 炎 症 、 脑 命中 及 脑 肿 冶 等 
2) 细胞 委 性 脑 水 肿 : 由 缺 和 

常见 于 室 息 .一 搞 化 碳 中 毒 . 尿 :脑病 .药物 及 食物 中 毒 等 。 
(2) 顾 内 占 位 性 病变 ;为 瞩 腔 内 额外 增加 的 颅 内 容 物 。 病变 可 为 占据 颅 内 空间 位 置 的 肿块 ， 

如 肿瘤 ( 奈 发 或 省 转移 )、 血 肿 、 脓 肿 、 肉 芽 肿 等 

变 阻 寨 脑 疹 液 通路 ,进一步 使 据 内 压 增 高 . 

(3) 顾 内 库容 世 增 加 :见于 引起 血管 


力 剧 增 以 及 颅 内 藤 脉 系统 血栓 形成 等 。 
(4) 脑 准 液 增加 ( 议 积 水 ); 可 由 脑 疹 液 的 分 泌 增 多 吸收 谱 碍 或 循环 受阻 引起 。 分 泌 增多 见 
-脉络 从 乳头 状 瘤 \ 颅 内 某 些 炎 症 ;吸收 障碍 见于 蛛网 膜 下 腔 出 血 后 红细胞 阻塞 蛛网 膜 颗粒 等 ; 
循环 受阻 除了 可 由 发 育 畸 形 ( 导 水 管 狭窄 或 闭锁 . 枕 大 孔 附 近 畸 形 等 ) 引 起 外 , 尚 可 因 肿瘤 压迫 
或 炎症 .出 血 后 粘连 .阻塞 脑 疹 液 循环 通路 所 致 。 

(5) 鼎 腔 狭小 :见于 颅 缝 过 早 闭合 至 版 腔 狭小 的 狭 颅 症 等。 

2. 颅 内 压 增高 的 类 型 

(1) 弥漫 性 
在 明显 的 压力 差 , 故 脑 组 织 无 明显 移 位 ,即使 颅 内 压力 很 高 ,也 不 至 于 发 生 脑 冶 。 解 除 压力 后 ， 
神经 功能 恢复 也 较 快 。 见 于 弥漫 性 脑膜 脑 炎 ,弥漫 性 脑 水 肿 、 交 通 性 脑 积 水 ,蛛网 膜 下 腔 出 血 等 。 

(2) 局 限 性 鼎 内 压 增 高 :多 由 颅 内 局 灶 性 病变 所 致 ,其 病变 部 位 压力 首先 增高 ,与 邻近 脑 组 
织 形成 压力 差 , 脑 组 织 通 过 移 位 将 压力 传递 至 邻近 部 位 , 故 易 发 生 脑 阁 。 压 力 解 除 后 ,神经 功能 
恢复 较 慢 。 见 于 颅 内 占 位 性 病变 、 大 基 脑 出 血 、 大 面积 脑 梗死 等 。 

3. 颅 内 压 增 高 的 临床 表现 ”临床 上 根据 颅 内 奈 增 高 的 速度 将 颅 内 讨 增 高 分 为 息 性 和 慢性 
两 类 。 具 体 临 床 特点 见 表 3-15。 


表 3-15 急性 和 慢性 颅 内 压 增高 临床 表现 鉴别 


| 人 
头痛 极 剧烈 持续 印 痛 , 阵 发 性 加 剧 ,夜间 痛 醒 
视 乳 头 水 肿 不 一 定 出 现 奥 型 而 具有 诊断 价值 


单 侧 或 双 侧 展 神经 麻 次 多 无 较 常 见 


原因 所 致 的 细胞 膜 结构 受 损 ,水 分 聚积 于 纳 胞 内 。 


此 外 .部 分 病变 周围 也 可 形成 局 限 性 水 肿 ,或 病 


床 扩张 和 脑 静脉 回流 受阻 的 各 种 疾病 。 如 各 种 原因 造 
成 的 血液 中 二 氧化 碳 蒂 积 .严重 严 脑 外 伤 所 致 的 脑 血管 扩张 ,严重 胸 腹 挤 压 伤 所 致 上 腔 静 脉 压 


为 奈 增高 :多 由 弥 淡 性 脑 实质 体积 增 大 所 致 ,其 颅 腔 部 位 压力 均匀 升 高 而 不 存 


意识 隔 但 及 生命 体征 改变 


癫 靖 


出 现 早 而 明显 ,甚至 去 脑 强 直 
多 有 ,可 为 强直 阵 挛 发 作 


不 一 定 出 现 ,如 出 现 则 为 缓慢 进展 
可 有 ,多 为 部 分 性 发 作 


脑 疾 发 生 快 ,有 时 数 小 时 即 可 出 现 缓慢 发 生 甚至 不 发 生 
常见 病因 蛛网 膜 下 用 出 血 . 脑 出 血 ,脑膜 类、 脑 ， 颅 内 用 瘤 ,炎症 及 出 血 后 粘连 
类 等 


4. 良性 颅 内 压 增高 (benign intracranial hypertension) 是 指 以 颅 内 压 增 高 为 特征 的 一 组 综 
合 征 , 又 称 为 “ 假 脑 瘤 "。 临 床 表 现 为 鼎 内 压 增 高 , 伴 头 痛 、 哎 吐 及 视力 障碍 ,神经 系统 检查 除 
乳头 水 用 . 展 神经 麻 阁 外 ,无 其 他 神经 系统 定位 体征 , 腰 穿 压力 > 200mmH20 ,头颅 CT 或 MRI 显 
示 无 脑室 扩大 或 颅 内 占 位 病变 。 需 排除 颅 内 占 位 性 病变 ,梗阻 性 脑 积 水 . 颅 内 感染 .高 血压 脑病 
及 其 他 脑 肉 咒 质 性 病变 才 可 诊断 。 多 数 患 者 可 和 白 行 缓解 ,预后 良好 。 

主要 病因 包括 :内 分 泌 和 代谢 亲 乱 ,如 肥胖 、 月 经 不 调 、 妊 娠 或 产后 (除外 静脉 窦 血 栓 ), 肾 
三 腺 功能 亢进 . 叶 状 劳 原 功能 减低 等 ;加 颅 内 静脉 实 血栓 形成 ;加 药物 及 毒物 ,如 维生素 和 .四 环 


fi 区 
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素 等 ;@ 轩 血液 及 结缔 组 织 病 ;@ 脑 脊 液 蛋白 含量 增高 ,如 兰 艇 肿瘤 和 多 发 性 神经 炎 ;@@ 其 他 疾病 ， 
如 假 性 脑膜 炎 、 空 蝶 鞍 综合 征 及 婴儿 期 的 快速 增长 等 ;@ 原 因 不 明 。 

(二 ) 颅 内 压 降低 

颅 内 压 降低 又 称 低 颅 压 (intracranial hypotension), 是 指 脑脊液 压力 降低 (<60mmH20 ) 而 出 现 
的 一 组 综合 征 。 具 体 病 因 .发病 机 制 ,临床 表现 .诊断 及 治疗 详 见 第 七 章 第 五 节 。 


有 脑 疝 

脑 疝 (brain herniation) 是 颅 内 压 增高 的 严重 后 果 , 是 部 分 脑 组 织 因 颅 内 压力 差 而 造成 移 位 ， 
当 移 位 超过 一 定 的 解剖 界限 时 则 称 之 为 脑 疝 。 脑 疝 是 神经 系统 疾病 最 严重 的 症状 之 一 ,如 不 及 
时 发 现 或 救治 ,可 直接 危及 生命 。 临 床上 最 常见 ,最 重要 的 是 小 脑 幕 裂 孔 疝 和 枕骨 大 和 孔 疝 。 

(一 ) 小 脑 幕 裂孔 疝 

因 颅 内 压 增 高 而 移 位 的 脑 组 织 由 上 而 下 挤 人 小 脑 幕 裂孔 ,统称 为 小 脑 幕 裂孔 阁 | (tentorial 
herniation)。 可 分 为 外 侧 型 ( 钩 回 疝 ) 和 中 央 型 (中心 疝 )。 

1. 钓 回 疝 。 显 叶 内 侧 海 马 回 及 钓 回 等 结构 疝 和 小脑 医 裂孔 而 形成 钩 回 疝 。 表 现 为 颅 内 压 
增高 的 症状 明显 加 重 ,意识 障碍 进行 性 恶化 , 动 眼神 经 麻痹 可 为 早期 症状 (尤其 瞳孔 改变 ), 出现 
双 侧 锥 体 束 损害 体征 ,继而 可 出 现 去 脑 强直 及 生命 体征 的 改变 。 最 常 继 发 于 大 脑 半 球 的 脑 卒中 。 

2. 中 心 疝 ” 中 线 或 大 脑 深部 组 织 病变 使 小 脑 幕 上 内 容 物 尤 其 是 丘脑 .第 三 脑室 .基底 核 等 
中 线 及 其 附近 结构 双 侧 性 受到 挤 压 、 向 下 移 位 ,并 压迫 丘脑 下 部 和 中 脑 上 部 ,通过 小 脑 落 裂孔 使 
脑 干 逐 层 受 累 。 表 现 为 明显 的 意识 障碍 ,进行 性 加 重 ,呼吸 改变 较 明显 ,瞳孔 可 至 疾病 中 晚期 才 
出 现 改 变 , 较 易 出 现 去 皮质 或 去 脑 强 直 。 多 见于 中 线 或 大 脑 深部 占 位 性 病变 ,也 可 见于 弥漫 性 
颅 内 压 增高 。 

(二 ) 枕骨 大 和 孔 疝 

小 脑 扁桃 体 及 邻近 小 脑 组 织 向 下 移 位 经 枕骨 大 和 孔 疝 人 颈椎 管 上 端 称 为 枕骨 大 和 孔 疝 
(herniation of foramen magnum )。 可 分 为 慢性 和 急性 枕骨 大 和 孔 疝 。 慢 性 枕骨 大 和 孔 疝 症状 相对 轻 ， 
而 急性 枕骨 大 和 孔 疝 多 突然 发 生 或 在 慢性 脑 疝 基础 上 因 某 些 诱 因 , 如 用 力 排便 ` 不 当 的 腰 穿 等 导 
致 。 枕 骨 大 和 孔 疝 表现 为 枕 、 颈 部 疼痛 , 颈 强 直 或 强迫 头 位 ,意识 障碍 , 伴 有 后 组 脑 神经 受累 表现 。 
急性 枕骨 大 和 孔 疝 可 有 明显 的 生命 体征 改变 ,如 突 发 呼吸 衰竭 .循环 功能 障碍 等 。 主 要 见于 后 颅 
帘 占 位 性 病变 ,也 可 见于 严重 脑 水 肿 的 颅 内 弥漫 性 病变 。 医 上 病变 先 形成 小 脑 幕 弄 孔 疝 , 随 病 
情 进 展 合并 不 同 程度 的 枕骨 大 孔 疝 。 


( 轴 建 平 ) 


第 三 章 ”神经 系统 疾病 的 常见 症状 


出 版 社 ,2009. 


Amino Mj .Greenbere DA.Simon RP. Clinical Neurology. 5th ed. New York: 


MeCraw-L Hil, 2002. 
0. Ropper AH, Samucls MA Adany and Vicror’s Principles of Neurology. Yh ed New 


York: MeGraw-L ill ,2000. 
Rowland LP.Pedley TA.Merritts Neurology. “12rh ed New York: Lippincott Williams 


ER 


& Wilkins ,2009. 


第 四 章 ”神经 系统 疾病 的 病史 采集 和 体格 检查 


神经 系统 的 临床 检查 包括 病史 采集 .神经 系统 体格 检查 以 及 各 种 辅助 检查 ,其 中 病史 采集 
和 体格 检查 是 神经 系统 疾病 正确 诊断 的 关键 通过 详细 询问 病史 能 够 对 疾病 有 初步 的 了 解 , 获 
得 对 疾病 的 定位 和 定性 (病因 ) 诊断 有 价值 的 线索 。 神 经 系统 的 体格 检查 则 可 验证 或 排除 最 初 
的 诊断 ,进一步 判断 疾病 的 部 位 和 性 质 。 完 成 病史 采集 和 神经 系统 体格 检查 后 ,根据 患者 的 证 
状 .体征 和 病情 演变 ,结合 既往 病史 、 个 人 史 和 家 族 史 资料 进行 综合 分 析 , 提 出 一 系列 可 能 疾病 
的 诊断 ,有 针对 性 地 选择 辅助 检查 手段 ,最 后 明确 诊断 。 

随 着 科学 技术 的 发 展 ,辅助 检查 手段 越 来 越 多 ,大 大 地 提高 了 临床 诊断 水 平 。 但 是 ,任何 铺 
助 检查 手段 都 有 局 限 性 ,不 能 蔡 代 详细 的 病史 和 体格 检查 。 只 有 辅助 检查 的 阳性 结果 和 患者 的 
临床 表现 相符 合 时 ,才能 认为 与 疾病 有 特定 关系 。 当 然 必要 的 阴性 辅助 检查 结果 对 排除 诊断 也 
是 非常 重要 的 。 


第 一 节 病史 采集 


对 于 神经 系统 疾病 的 诊断 ,病史 采集 第 最 重要 的 ,超过 任何 检查 手段 。 某 些 神经 系统 疾病 ， 
如 偏 头痛 ,三 叉 神经 痛 , 旦 左 以 及 原 发 性 癫 痢 发 作 等 ,病史 可 能 是 诊断 的 唯一 线索 和 依据 ,而 体 
格 检查 和 辅助 检查 只 是 为 了 排除 其 他 疾病 的 可 能 性 。 

神经 系统 病史 采集 的 基本 原则 与 一 般 病史 采集 相同 。 医 师 首先 向 患者 简单 问 侯 , 然 后 请 患 
者 充分 表达 就 诊 目的 。 病 史 包 括 一 般 情况 :年 龄 .性别 .职业 .居住 地 , 左 ( 或 右 ) 利 手 , 主诉. 现 病 
史 ,发 育 情况 (儿童 ). 系 统 回顾 ,既往 病史 .个 人 史 和 家 族 史 。 病 史 采 集中 应 注意 :@D 系 统 完整 ， 
在 患者 叙述 中 尽量 不 要 打 断 ,必要 时 可 引导 患者 按 症状 出 现 先后 顺序 描述 症状 的 发 生 和 演变 情 
况 ,阳性 证 状 要 记录 ,重要 的 阴性 症状 也 不 能 忽视 ;四 客观 真实 ,询问 过 程 中 应 注意 患者 提供 病 
史 的 可 靠 性 ,医师 应 加 以 分 析 和 向 亲属 等 进一步 核实 ; @ 重 点 突出 ,尽量 围绕 主诉 提问 ,引导 串 
者 减少 无 关 情况 和 琪 碎 情 节 的 叙述 ;@ 洲 免 暗示 ,不 要 进行 诱导 性 询问 病史 ,更 不 能 根据 自己 主 
观 推测 来 让 患者 认同 。 最 后 ,病史 采集 初步 完成 后 ,医师 应 当归 纳 患 者 最 有 关联 的 症状 特点 , 必 
要 时 还 应 进一步 核对 


这 
主诉 是 患 痢 在 疾病 过 程 中 感受 最 痛苦 ,并 促使 其 就 诊 的 最 主要 原因 ,包括 主要 症状 发 病 时 
间 和 疾 变 情况 。 医 师 在 询问 病史 过 程 中 应 围绕 主诉 进行 提问 。 主 诉 往往 是 疾病 定 
位 和 定性 诊断 的 第 一 线索 . 


-肝病 网 
现 病史 是 主诉 的 延伸 ,包括 发 病 后 到 本 次 就 诊 时 症状 发 生 和 演变 的 过 程 ,各 种 症状 发 生 的 
{时间 关系 和 相互 关系 ,以 及 发 病 前 的 诱因 和 前 驱 辣 状 等 ， 
通常 让 患者 用 自己 的 语言 描述 自己 的 症状 。 如 果 有 患者 使 用 诺 如 “ 腔 蛤 ”、“ 视 物 模糊 ”等 
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术语 描述 症状 时 ,应 询问 具体 表现 ,以 免 产 生 误解 . 某 些 患 者 习惯 描述 以 往 就 诊 时 其 他 医师 的 
诊断 用 语 , 这 时 可 根据 患者 的 主诉 适当 提问 ,但 避免 诱导 患者 。 某 些 患 者 对 自身 疾病 缺乏 认识 ， 
或 表达 能 力 受 到 疾病 影响 ,或 发 病 时 意识 状态 不 清 . 如 病 性 发 作 . 暴 厥 等 ,此 时 通过 家 属 或 旁观 
者 获得 的 f [重要 。 

很 多 守 者 就 诊 时 携带 以 往 的 多 种 畏 即 检查 结果 .要 客观 地 分 析 这 部 分 资料 的 价值 ,并 组 成 
现 病史 的 一 部 分 

(一 ) 病史 采集 过 程 中 的 重点 

1. 症状 的 发 生 情况 ”包括 初 发 证 状 的 发 生 时 间 ,发 病 形式 (急性 、 亚 急性 ,慢性 、 隐 袭 性 、 发 
作 性 ,间歇 性 或 周期 性 )、 发 病 前 的 可 能 诱因 和 原因 -。 

2. 症状 的 特点 ”包括 症状 的 部 位 .范围 .性质 和 严重 程度 等 。 

3. 症状 的 发 展 和 演变 ”症状 的 加 重 .减轻 .持续 进展 或 无 变化 等 。 症 状 加 重 ,减轻 的 可 能 原 
因 和 影响 因素 等 。 

4. 伴随 症状 及 相互 关联 ”主要 症状 之 外 的 伴随 症状 的 特点 ,发 生 时 间 以 及 相互 影响 。 

5. 既往 诊治 情况 ”包括 病程 中 各 阶段 检查 的 结果 ,诊断 和 治疗 过 程 . 具 体 的 治疗 用 药 或 方 
法 以 及 疗效 等 。 

6. 与 现 病 有 关 的 其 他 疾病 情况 ”是 否 合并 存在 其 他 系统 疾病 ,这 些 疾病 与 现 病 的 关系 。 

7. 病程 中 的 一 般 情况 ”包括 饮食 .睡眠 .体重 ,精神 状态 以 及 大 小 便 的 情况 等 。 对 儿童 患者 
或 幼年 起 病 的 成 人 患者 还 吞 要 了 解 营 养 和 发 育 情 况 。 

(二 ) 神经 系统 疾病 常见 症状 的 问 诊 

神经 系统 的 常见 症状 包括 头痛 疼痛 .感觉 异常 眩晕 、 抽 搞 、 竣 痰 ,视力 障 碍 、 睡 眠 障碍 和 意 
识 形 失 等 ,必须 重点 加 以 询问 。 

1. 头痛 ”是 神经 系统 最 常见 的 症状 ,几乎 是 每 个 人 都 有 过 的 体验 ,询问 时 应 重点 了 解 以 下 
内 容 : 

(1) 头痛 部 位 :整个 头 部 疼痛 ` 局 部 头痛 还 是 部 位 变幻 不 定 的 头痛 。 如 为 局 部 疼痛 ,应 询问 
是 哪 一 侧 , 是 前 额头 项 还 是 枕 后 。 颅 外 结构 病变 引起 的 头痛 部 位 可 以 相对 精确 ,如 三 义 神经 痛 、 
枕 神 经 痛 引 起 的 头痛 ; 幕 上 病灶 常 导 致 额 .里 部 疼痛 ;后 颅 窝 病灶 引起 的 疼痛 多 位 于 桃 部 和 颈 背 
部 。 部 位 变幻 不 定 的 疼痛 高 度 提示 良性 病变 。 

2) 头痛 发 生 形 式 :@ 突 然 发 生还 是 缓慢 加 重 :动脉 瘤 破裂 引起 的 头痛 可 突然 发 生 并 立即 达 
到 高 峰 , 而 颅 内 肿瘤 引起 的 头痛 呈 缓 慢 进展 。@) 发 作 性 还 是 持续 性 : 偏 头痛 、 三 又 神经 痛 呈 发 作 
性 , 颅 内 占 位 性 病变 引起 的 头痛 旺 持续 性 。@ 头 痛 发 作 在 一 天 中 的 变化 : 颅 高 讨 引 起 的 头痛 经 
和 常 在 小 展 发 生 ,从 集 性 头痛 多 在 夜间 睡眠 后 发 作 。@ 头 痛 如 有 周期 性 发 作 , 应 注意 与 季节 、 气 修 、 
饮食 .睡眠 的 关系 ,女性 患者 应 询问 与 月 经 周期 的 关系 。 

(3) 头痛 性 质 :是 胀 痛 、 包 痛 、 跳 痛 还 是 刀 项 样 .烧灼 样 .爆裂 样 或 雷击 样 疼痛 。 血 管 性 头痛 
常 为 跳 痛 , 颅 内 占 位 多 为 钝 痛 或 胀 痛 , 蛛 网 膜 下 腔 出 血 多 为 爆裂 样 或 雷击 样 痛 , 三 又 神 经 痛 呈 内 
电 样 , 刀 制 样 疼痛 。 

(4) 头痛 加 重 因素 :过 度 劳 累 ,睡眠 缺乏 .气候 改变 或 月 经 期 诱发 头痛 提示 良性 病因 ;洗脸 、 
咀嚼 诱发 颜面 疼痛 提示 二 又 神经 痛 ; 春 咽 引 起 的 咽 后 壁 疼痛 可 能 为 舌 咽 神经 痛 ; 用 力 、 低 头 、 咳 
嗽 和 和 虹 吴 可 使 颅 高 奈 引 起 的 头痛 加 重 。 

(5) 头痛 程度 :应 询问 疼痛 强度 ,但 应 注意 头痛 程度 缺少 客观 的 评价 标准 , 易 受 主观 因素 影 
响 , 应 具体 问题 具体 分 析 ， 

(6) 头痛 位 随 症 状 : 伴 有 闪光 感 常 提示 偏 尖 痛 , 剧 烈 头 痛 伴 有 菇 部 发 伪 常 提示 蛛网 腊 下 腔 出 
样 哎 吐 应 考虑 是 否 为 鼎 高 压 。 

(7) 头痛 先兆 症状 : 限 前 闪光 .亮点 和 异彩 等 视觉 先兆 是 诊断 由 型 偏 头痛 的 重要 依据 之 一 
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2. 疼痛 也 是 神经 系统 疾病 的 常见 症状 ,询问 时 应 注意 : 
(1) 疼痛 部 位 :是 表 浅 还 是 深部 ,是 皮肤 .肌肉 .关节 还 是 难以 描述 的 部 位 ,是 固定 性 还 是 游 
走 性 ,有 无 沿 着 神经 根 或 周围 神经 支配 区 放射 的 现象 。 
(2) 疼痛 性 质 : 是 酸痛 、 胀 痛 、 刺 痛 、 烧 灼 痛 还 是 闪电 样 疼痛 ,是 放射 性 疼痛 ,扩散 性 疼痛 还 是 
(3) 疼痛 的 发 生 情况 :急性 还 是 慢性 ,发 作 性 还 是 持续 性 。 
(4) 疼痛 的 影响 因素 :触摸 , 握 压 是 否 加 重 疼痛 ,活动 是 否 诱发 或 加 重 疼 痛 , 疼 痛 与 气候 变化 
(5) 疼痛 的 伴随 症状 :是 否 伴 有 上肢 体 瘫痪 ,感觉 碱 退 或 异常 ,是 否 伴 有 皮肤 的 变化 。 
3. 感觉 异常 ”如 麻木 感 冷 热 感 , 蚁 走 感 . 针 刺 感 和 电击 感 等 ,注意 分 布 的 范围 .出 现 的 形式 
(发 作 性 或 持续 性 ) 以 及 加 重 的 因素 等 。 
4. 眩晕 ”是 一 种 主观 症状 ,患者 感到 自身 或 周围 物体 旋转 、 珊 浮 或 翻 深 。 询 问 时 应 注 间 
头 量 或 头 昏 鉴别 :头晕 是 头 重 脚 轻 .眼花 和 站 立 不 稳 感 ,但 无 外 界 物体 或 自身 位 置 变化 的 错觉 ; 
头 错 是 脑子 型 苷 沉沉 ,而 无 视 物 旋转 。 对 了 眩晕 的 患者 ,应 询问 有 无 恶心 .呕吐 .出 汗 .耳鸣 和 听力 
减退 心慌 、 血 压 和 脉搏 的 改变 ,以 及 发 作 的 诱因 ,持续 的 时 间 以 及 歧 尝 与 体位 的 关系 等 。 
5. 瘫 站 应 注意 询问 下 述 情况 : 
(1) 发 病 形式 :急性 还 是 慢性 起 病 ,起 病 的 诱因 以 及 症状 的 波动 和 进展 情况 。 
(2) 瘫痪 的 部 位 :四 肢 瘫 .偏瘫 . 单 竣 还 是 仅 累及 部 分 肌 群 的 竣 痰 ,如 为 肢体 瘫痪 还 应 注意 
端 和 近 端 的 比较 。 
(3) 瘫痪 的 性 质 和 程度 : 疗 牵 性 瘫痪 还 是 弛 缓 性 瘫痪 ,是 否 影 响 坐 .立行 走 、 进 食 .言语 . 呼 
吸 或 上 下 楼 等 动作 ,或 是 否 影 响 精细 动作 。 
(4) 瘫痪 的 伴随 症状 :有 无 肢体 感觉 麻木 .疼痛 . 抽 摘 和 肌肉 萎缩 等 ,以 及 括约肌 功能 障碍 和 
阳痿 等 。 
6. 抽 摘 ”应 注意 询问 下 述 情况 : 
(1) 最 初 发 病 的 年 龄 。 
(2) 诱发 因素 : 抽 搞 发 作 与 睡眠 .饮食 .情绪 和 月 经 等 的 关系 。 
(3) 发 作 的 先兆 :有 无 眼前 闪光 、 闻 到 怪异 气味 心慌, 胸 腹 内 气流 上 升 的 异常 感觉 以 及 不 自 
主 咀嚼 等 。 
(4) 抽 搞 的 部 位 :是 全 身 拥 搞 、 局 部 抽 搞 还 是 由 局 部 扩展 至 全 身 的 抽 搞 。 
(5) 抽 搞 的 形式 :肢体 是 伸 直 、 届 曲 还 是 阵 亭 ,有 无 颈 部 或 躯干 向 -一 侧 的 扭转 等 。 
(6) 伴随 症状 :有 无 意识 起 失 . 口 吐 白 沫 .二 便 失 茜 . 摔 伤 或 舌 咬 伤 等 。 
(7) 抽 搞 后 症状 :有 无 昏睡 .头痛 或 肢体 一 过 性 瘫痪 。 
(8) 发 作 的 频率 :每 年 每 月 .每 周 或 每 天 的 发 作 次 数 ,以 及 最 近 一 -次 发 作 的 时 间 。 
(9) 以 往 的 诊断 和 治疗 情况 。 
7. 意识 丧失 ”询问 患者 有 无 意识 丧失 ,要 让 患者 理解 其 真正 含义 。 
(1) 发 生 的 诱因 ,有 无 药物 或 乙醇 滥用 ,有 无 外 伤 。 
(2) 发 生 的 频率 和 持续 时 间 。 
(3) 有 无 心血 管 和 呼吸 系统 的 症状 ， 
(4) 有 无 四 肢 抽 搞 . 舌 咬 伤 ,. 尿 便 失 坐等 伴随 症状 等 。 
(5) 转 醒 后 有 无 后 遗 症 。 
8. 视力 障碍 ”应 注意 询问 下 述 情况 : 
(1) 发 生 的 情况 :急性 ,慢性 渐进 性 ,是 否 有 缓解 和 复发 。 
(2) 发 生 后 持续 的 时 间 。 


[Et 
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(3) 视力 障 但 的 表现 ; 视 物 模糊 还 是 完全 失明 .双眼 视力 下 降 的 程度 ,视野 缺损 的 范围 是 
部 还 是 侈 部 ,是 奋 华 有 复 视 或 眼 宕 。 

9. 睡眠 障碍 ” 思 睡 还 是 失眠 .如 有 失 限 .是 入 睡 朵 难 、 易 醒 还 是 早 醒 , 是 否 有 多 梦 或 醒 后 再 
次 人 睡 采 难 , 以 及 失眠 的 诱因 或 影响 睡眠 的 因素 .睡眠 中 有 无 肢体 不 自主 运动 以 及 呼吸 暂停 等 - 


既往 风 的 采 焦 同 内 科 疾 病 ,但 应 特别 注 ; 统 疾病 有 关 的 病史 ,着重 询问 以 下 内 容 : 

Q@ 头 部 外 伤 、 脑 肿瘤 、 内 脏 肿 瘤 以 及 手术 史 气 病史 如 脑 炎 结核病、 寄生 虫 病 、 上 呼吸 道 

感光 以 及 妥 腺 炎 等 ;四 内 科 疾 病史 如 心 脑 血 管 病 .高 血压 、 炸 尿 病 . 胃 肠 道 疾 病 `. 风 湿 病 .甲亢 和 
@ 枯 由 病 和 | 虹 椎 孙 史 等 ;@@ 过 敏 及 中 毒 史 等 

六 意 询问 曾经 发 生 但 未 接受 诊治 的 情况 。 对 婴 幼 儿 患 者 还 


应 询问 生 洒 怀 永基 情况 和 1 出 生 情 况 。 
四 个头 更 
个 人 史 询 问 的 基本 内 容 包 括 出 生地 .居住 地 文化 程度 .职业 是否 到 过 疫 区 .生活 习惯 性 
格 特点 . 左 (或 右 ) 利 手 等 。 女 性 患者 应 询问 月 经 史 和 婚 育 史 等 。 儿 童 应 注意 转生 期 ,疫苗 接种 
和 生长 发 育 情 况 等 。 
取得 患者 信任 后 ,可 根据 需要 进一步 询问 可 能 接触 到 的 化 学 物质 ,有 无 烟 酒 嗜好 和 具体 情 
况 , 是 耕 存 在 吸 王 和 药物 滥用 史 , 有 无 冶 游 史 , 是 否 有 过 应 激 事件 。 
对. 且 放 更 
有 相当 部 分 的 神经 系统 疾病 是 遗传 性 疾病 或 与 遗传 相关 ,询问 家 族 史 对 于 确定 诊断 有 重要 
价值 。 
神经 系统 踪 传 病 发 生 在 有 血缘 关系 的 家 族 成 员 中 ,如 两 代 以 上 出 现 相 似 疾病 ,或 同胞 中 有 
两 个 在 相近 年 龄 出 现 相 似 疾病 ,应 考虑 到 遗传 病 的 可 能 。 但 患者 家 庭 中 其 他 成 员 基 因 异 常 的 表 
型 可 能 存在 很 大 差异 ,由 此 造成 疾病 的 严重 程度 ,发病 年 龄 均 有 所 不 同 。 发 现 遗 传 病 后 ,应 绘制 
家 系 图 谱 , 供 临床 参考 。 


第 二 节 体格 检查 


神经 系统 体格 检查 是 神经 科 医 师 最 重要 的 基本 技能 .检查 获得 的 体征 可 为 疾病 的 诊断 提供 
重要 的 临床 依据 。 病 史 采 集 完 成 后 ， We 详细 的 神经 系统 体格 检查 和 全 身体 格 检查 
熟练 地 掌握 神经 系统 体格 检查 法 及 其 技巧 是 非常 重要 的 。 本 节 包 括 九 部 分 :一 般 检 查 .意识 障 
但 .精神 状态 和 高 级 皮质 功能 . 脑 神经 Pg 感觉 系统 、 妥 反 射 .脑膜 刺激 征 以 及 自主 神经 
系统 功能 的 检查 。 


股 检 你 

一 般 检 查 是 对 患者 全 身 健康 状况 的 概括 性 观察 ,是 体格 检查 过 程 中 的 第 一 步 。 一 般 检 查 包 
括 -一般 情 况 (性 别 ,年龄 .发育 .营养 .面容 表情 ). 生 命 体征 (体温 呼吸、 脉搏 ,血压 ), 意 识 状态 ( 详 
见 意识 障 但 检查 部 分 ). 体 位 姿势, 步 态 .皮肤 黏膜 .头面 部 、 胸 腹部 和 将 柱 四 肢 等 检查 ;同时 也 要 
注意 患者 服饰 仪容 .个 人 卫生 ,呼吸 或 身体 气味 ,以 及 患者 精神 状态 .对 周 于 环境 中 人 和 物 的 反 
应 ,全身 状况 等 

- 般 状 况 检查 以 视 诊 为 主 , 当 视 诊 不 能 满意 地 达到 检查 日 的 时 .应 配合 使 用 触 诊 


人 
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检查 者 第 一 次 接触 患者 时 就 开始 了 一 般 状 况 检 查 , 在 交谈 及 全 身体 检 过 程 中 完成 这 一 检查 。 

1. 生命 体征 ”包括 体温 、 脉 搏 呼吸 和 血压 ,是 评 佑 人 体 生 命 活动 的 存在 和 质 尼 的 重要 征 
象 ,是 体格 检查 时 必须 检查 的 项 目 之 一 。 

(1) 体温 :正常 人 体温 平均 为 37C ( 口 测 法 :36.3% ~37.25C ),24 小 时 内 体温 波动 一 般 不 超 
过 1 。 高热 提示 感染 性 或 炎症 性 疾病 (如 脑 炎 .脑膜 炎 ,肺炎 或 败血症 等 ). 中 和 甘 或 中 概 性 高 热 ( 脑 
干 或 下 丘脑 病变 ); 体 温 过 低 提 示 为 休克 , 革 兰 阴性 菌 败血症 一氧化碳 中 毒 . 低 血 糖 . 第 脑室 肿 
瘤 , 甲 状 腺 功能 减退 .肾上腺 皮质 功能 减退 以 及 冻伤 或 镇 静安 眠 药 ( 如 巴 比 妥 类 ) 过 和 

(2) 脉搏 :是 指 动脉 搏动 。 检 查 时 必须 选择 浅 表 动 脉 ,如 税 动脉 . 矣 动 脉 . 股 动脉 . 足 背 动脉 
等 ,一 般 检查 动 脉 。 脉 搏 增 快 见于 感染 性 疾病 或 甲亢 危 象 ; 细 数 或 不 规则 见于 中 毒 与 休克 ; 急 
性 颅 内 压 增 高 时 脉搏 缓慢 而 有 力 ; 严 重 的 脉搏 过 缓 .过 速 或 节律 不 齐 提示 心 源 性 因 索 。 

(3) 呼吸 :观察 患者 的 呼吸 方式 .节律 和 频率 等 。 深 而 快 的 规律 性 呼吸 常见 于 糖尿 病 酸 中 温 、 
尿毒 证 ,败血症 等 , 称 为 Kussmaul 呼吸 ; 浅 而 快速 的 规律 性 呼吸 见于 休克 .心肺 疾患 或 安眠 药 中 
毒 引起 的 呼吸 衰竭 ,肺炎 等 缺 氧 性 疾病 可 伴 发 红 和 鼻翼 扇 动 ;吗啡 . 巴 比 妥 类 药物 中 毒 时 呼吸 组 
慢 ; 中 枢 神 经 系统 病变 导致 呼吸 中 枢 抑 制 时 ,可 有 呼吸 节律 的 改变 。 不 同 水 平 脑 损害 出 现 特殊 
的 呼吸 节律 异常 (图 4-1):@ 潮 式 呼吸 (Cheyne-Stokes breathing): 表现 为 呼吸 由 浅 慢 逐 渐变 为 深 
快 ,再 由 深 快 变 为 浅 慢 ,随后 出 现 一 段 呼吸 暂停 后 ,然后 重复 上 述 周期 性 呼吸 , 潮 式 呼吸 的 周 其 
可 以 长 达 30 秒 ~2 分 钟 ,暂停 时 间 可 长 达 5~30 秒 ;@ 中 枢 神 经 源 性 过 度 呼 吸 :呼吸 深 .均匀 ,持久 ， 
可 达 40~70 次 /分 ;@ 长 吸 式 呼吸 : 吸 2~3 次 呼 1 次 或 吸 足 气 后 呼吸 暂停 ;@ 从 集 式 呼吸 :频率 、 
幅度 不 一 的 周期 性 呼吸 ;@@ 共 济 失 调式 呼吸 :呼吸 频率 和 时 间 均 不 规律 。 
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图 4-1 脑 干 损害 的 呼吸 节律 改变 
A. 潮 式 呼吸 ”B. 中 要 神经 源 性 过 度 呼吸 “C. 长 吸 式 呼吸 
D. 从 集 式 呼吸 ”E. 共 济 失调 式 呼吸 


(4) 血压 :血压 显著 升 高 见于 颅 内 不 增 高 .高 血压 脑病 或 脑 出 血 , 脑 梗死 .尿毒 症 或 蛛网 膜 下 


大 


腔 出 血 血 奈 也 可 升 高 ; 血 不 过 低 可 能 为 脱水 .休克 ,心肌 梗死 .甲状 腺 功能 减退 ,糖尿病 性 告 迷 、 
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肾 圭 腺 皮质 功能 减退 以 及 和 镇静 安眠药 中 毒 等 - 
2. 体味 或 呼吸 气味 ”患者 呼吸 或 口腔 中 某 些 特殊 气味 具有 特殊 诊断 意义 。 酒 味 提示 饮酒 
或 乙 防 中 碍 :料理 果 味 提 示 舌 尿 病 阅 证 酸 中 毒 ; 肝 臭 味 提示 肝 性 脑病 ; 氮 味 或 尿 味 提示 尿毒 症 ; 
大 和 苦味 提示 有 有 想 饼 中 
3. 发 育 和 体型 ”发 言 通常 以 年 龄 .智力 、 身 高 ,体重 与 第 二 性 征 之 问 的 关系 来 判断 .包括 体 
格 发 育 ( 秧 商 和 体重 )、 智 力 发 言 与 性 征 发 育 。 发育 正 常 的 成 年 人 ,其 胸围 等 于 身高 的 一 半 , 两 上 
及 展开 的 式 度 约 等 于 各 高 ,向 高 等 于 下 上 肢 长 度 。 体 型 是 发 育 的 形体 表现 ,包括 骨骼 、 肌 肉 与 脂肪 
分 布 的 状态 临床 上 将 正常 人 体型 分 为 瘦长 型 ,匀称 型 . 矮 胖 型 3 型 。 身 材 无 小 可 见于 线粒体 
脑 肌 病 和 某 些 遗传 代谢 病 的 患者 、 
4. 营养 状态 态 的 评估 .通常 是 根据 皮肤 .皮下 脂肪 .毛发 及 肌肉 发 育 情况 等 综合 判 

党 养 状 法 .用 拇指 和 示 指 将 前 辟 内 侧 或 上 辟 背 侧 下 1/3 的 皮下 脂肪 捏 起 观察 其 
E 实 程度 .观察 企 身 营养 状况 .注意 有 无 消 冶 . 亚 病 质 或 明显 肌肉 萎缩 ,有 无 肥胖 或 不 均匀 的 脂 
肪 沉积 。 

5. 面容 表情 “正常 人 表情 自然 .神态 安 怡 。 当 某 些 疾病 困扰 ,或 当 疾 病 发 展 到 一 定 程 度 时 
可 出 现 某 些 特征 性 面部 表情 ,对 某 些 疾病 的 诊断 有 重要 价值 ,如 表情 呆板 见于 帕 金 森 病 。 

6. 体位 指 叫 者 在 转 位 时 所 处 的 状态 。 常 见 的 有 :身体 活动 自如 的 自主 体位 ,不 能 调整 和 
变换 肢体 位 置 的 被 动 体位 ,以 及 被 迫 采 取 某 种 体位 以 减轻 痛苦 的 强迫 体位 。 

7. 语言 语调 、 语 态 和 构 音 ”语言 是 思维 和 意识 的 表达 形式 ,由 语言 中 枢 支 配 ,大 脑 半球 受 
损 ( 脑 华中 等 ) 可 至 失语 ( 详 见 认 知 检查 部 分 ), 语调 指 语言 过 程 中 的 语音 和 声调 ,发 音 器 官 及 其 
支配 的 神经 病变 可 引起 语调 异常- 是 指 语言 节奏 紊乱 ,表达 不 畅 ,快慢 不 均 ,见于 由 金 
森 病 .舞蹈 病 .上 肝 豆 状 核 变性 和 口吃 等 、 构 音 障 碍 为 发 声 困 难 、 发 音 不 清 , 但 对 语言 文字 的 理解 
正常 ,见于 延 蒜 性 麻 首 .小 脑病 变 和 帆 金 森 病 等 。 

8. 姿势 与 步 态 ”姿势 指 举止 的 状态 . 步 态 指 行走 时 的 姿态 。 当 患 某 些 疾病 时 ,可 使 姿态 发 
生 改 变 , 并 具有 一 定 :( 详 见 运 到 检查 部 分 ), 体 格 检查 时 应 予以 注意 。 

9. 皮肤 黏膜 ”皮肤 黏膜 黄 染 提 示 肝 性 脑病 或 药物 中 毒 ; 发绀 多 为 心肺 疾患 ;苍白 见于 休克 、 
贫血 或 低 血糖 ; 樱 红 色 提 示 一 氧化 碳 中 毒 ;潮红 为 阿托品 类 药物 中 毒 ,高热 .乙醇 中 毒 等 ;多 计 提 
示 有 机 磷 中 毒 .甲亢 危 象 或 低 血 灶 ; 面 部 黄色 瘤 提示 可 能 为 结 节 性 硬化 。 

10. 头颈 部 

(1) 头颅 部 :@D 视 诊 :观察 头颅 大 小 .有 和 否 大 头 \ 小 头 畸 形 ; 外 形 是 否 对 称 , 有 无 尖 头 、 舟 状 头 
畸形 ,以 及 有 种 物 .四 陷 .手术 切口 及 瘦 痕 等 ; 透 光 试验 对 儿童 脑 积 水 有 诊断 价值 ;@ 触 诊 : 头 部 有 
无 压痛 、 触 痛 .隆起 .四 陷 ,婴儿 需 检 查 因 门 是 否 亿 满 , 颅 颖 有 无 分 离 等 ;@ 即 诊 : 头 部 有 无 吨 击 
狂 , 脑 积 水 黑 儿 即 击 颅骨 有 空 f(Macewen 征 ); 国 听诊 : 颅 内 血管 瘤 .血管 畸形 .大 动脉 部 分 阻 
赛 时 ,病灶 上 方 可 闻 及 血管 杂音 。 如 闻 及 杂音 .应 注意 其 强度 .音调 及 传导 方向 。 

(2) 面部 及 五 官 :观察 有 无 面部 畸形 . 面 贞 折 动 或 鞭 缩 .色素 脱 失 或 沉着 ,面部 血管 辣 见 于 
脑 一 而 血管 瘤 病 ,面部 皮脂 腺 瘤 见 于 结 节 性 硬化 。 观 察 眼 部 有 无 眼 险 下 重 .眼球 内 陷 或 外 凸 、 角 
膜 泪 疡 以 及 角膜 缘 绿 褐色 的 色素 环 (见于 肝 豆 状 核 变性 ) 等 ;有 无 易 部 畸形 . 鼻 密 区 压 阁 , 口 部 展 
型 ,疱疹 等 。 双 瞳孔 缩小 提示 有 机 磷 或 安 展 药 中毒 ; 双 瞳孔 散 大 见于 阿托品 类 药物 中 毒 或 深 错 
迷 状 态 ; 双 暗 孔 不 等 大 可 能 有 脑 疝 形 成 。 眼 底 视 神经 乳头 水 肿 为 颅 内 压 增 高 表现 。 

(3) 颈 部 :观察 双 侧 是 否 对 称 ,有 无 疼痛 、 颈 强 活动 受 限 .姿态 异常 (如 疼 挛 性 斜 矣 .强迫 头 
位 ) 和 双 侧 颈 动 脉搏 动 是 否 对 称 等 .强迫 头 位 及 矣 部 活动 受 限 见于 后 颅 寅 肿瘤 .颈椎 病变 ; 颈项 
粗 短 .后 发 际 低 . 颈 部 活动 受 限 见于 颅 底止 陷 症 和 颈 检 融 合 症 ;严重 颈 肌 无 力 患 者 于 坐 立 位 时 可 
表现 为 头 部 低 重 , 见 于 重症 贞 无 方 . 册 病 .运动 神经 元 病 等 ; 颈 动脉 狭 窄 痢 颈 部 可 闻 及 血管 杂音 

(4) 头颅 外 伤 体征 : 视 诊 可 见 :(D 眶 周 瘀 斑 : 或 竹 


| 
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骨 表 面 肿胀 变色 ;@ 鼓 膜 血 肿 :鼓膜 后 积 血 ;@ 脑 少 液 措 漏 或 耳 漏 : 脑 峭 液 自如 或 砖 源 出, 可 提示 
颅 底 骨 折 。 触 诊 可 以 证 实 四 陷 性 颅骨 骨折 或 软组织 肿胀 。 

11. 胸 腹部 “ 桶 状 胸 . 即 诊 过 清音 、 展 甲 发 绀 \ 肺 部 听诊 有 鹃 音 等 提示 有 严重 的 肺 气 用 及 肺 
部 感染 ,可 能 合并 肺 性 脑病 。 心 律 异常 见于 心房 颤动 心房 扑 动 . 阿 一 斯 综合 征 等 。 肝 、 脾 大 合 
并 腹水 者 常 为 肝 性 脑病 。 腹 部 膨 隆 且 有 压痛 可 能 为 内 出 血 或 麻 疡 性 肠 梗 阴 

12. 躯干 和 四 肢 “ 注 意 有 无 脊 柱 前 凸 后 凸 \ 侧 索 畸 形 , 兰 柱 强 青 和 将 膜 影 出 (如 疹 角 空洞 
症 和 少 髓 型 共 济 失调 可 见 关 柱 侧 凸 ), 束 突 隆 起 .压痛 和 即 痛 ;有 否 帝 状 户 肝 ;四 肢 有 光 肌 北 缩 疼 
痛 、 压 痛 等 ;有 无 指 ( 趾 ) 发 育 畸 形 .弓形 足 ;皮下 瘤 结 节 和 皮肤 牛奶 咖啡 斑 见 于 神经 纤维 六 病 ; 肌 
束 震 颜 见于 运动 神经 元 病 , 有 机 磷 中 毒 ; 双 手 扑 避 样 起 额 多 为 中 毒性 或 代谢 性 脑病 。 

-、 音 识 陆 人 竹 检 查 

意识 是 大 脑 功能 活动 的 综合 表现 ,是 人 对 自身 及 外 界 环 境 进行 认识 和 作出 适宜 反应 的 基 
础 ,包括 觉醒 状态 与 意识 内 容 两 个 组 成 部 分 。 觉 醒 状 态 是 指 与 睡 喉 呈 周期 性 交替 的 清醒 状态 ， 
脑 干 网 状 激活 系统 和 丘脑 非特 异性 核 团 维持 和 激活 。 意 识 内 容 是 指 人 的 知觉 .思维 .记忆 、 注 
意 ` 智 能 ,情感 .意志 活动 等 心理 过 程 (精神 活动 ), 还 有 通过 言语 .上 听 党 .视觉 .技巧 性 运动 及 复杂 
反应 与 外 界 环境 保持 联系 的 机 敏 力 , 属 大 脑 皮质 的 功能 。 

正常 意识 是 指 觉醒 水 平和 意识 水 平 都 处 于 正常 状态 ,语言 流畅 .思维 做 锐 .表达 准确 .行为 
和 情绪 正常 ,对 和 刺激 的 反应 敏捷 , 脑 电 生理 正常 。 意 识 障碍 是 脑 和 脑 干 功能 活动 的 抑制 状态 , 表 
现 为 人 对 自身 及 外 界 认识 状态 以 及 知觉 .记忆 、 定 向 和 情感 等 精神 活动 不 同 程度 的 异常 。 脑 和 
脑 干 功能 活动 的 不 同 抑制 程度 决定 了 不 同 的 意识 障 得 水 平 。 

对 于 意识 障碍 的 患者 ,采集 病史 要 简明 扼要 ,重点 询问 昏迷 发 生 的 缓急 .昏迷 前 是 否 有 其 他 
症状 ,是 否 有 外 伤 史 . 中 毒 史 药物 过 量 以 及 冶 病 .高 血压 . 冠 心病 .糖尿病 .抑郁 症 : 
在 进行 全 身 和 神经 系统 检查 时 ,应 当 强 调 迅 速 . 准 确 ,不 可 能 做 得 面面俱到 ,方面 注意 生命 体 
征 是 否 平稳 , 另 一 方面 应 尽快 确定 有 无 意识 障碍 及 其 临床 分 级 : 先 通过 视 诊 观察 患者 的 自发 活 
动 和 姿势 ,再 通过 问 诊 和 查 体 评估 意识 障碍 程度 ,明确 意识 障碍 的 觉醒 水 平 如 嗜睡 .午睡 . 浅 氏 
迷 或 深 锚 迷 ,以 及 是 否 有 意识 内 容 的 改变 如 意识 模糊 或 谎 亡 。 意 识 障碍 时 的 神经 系统 查 体 主要 
包括 以 下 几 个 方面 的 检查 : 眼 征 、 对 疼痛 刺激 的 反应 ,瘫痪 体征 . 脑 干 反射 . 锥 休 束 征 和 脑膜 刺激 


人 
征 等 。 


国际 上 常用 Glasgow 昏迷 评定 量 表 评 价 意 识 障碍 的 程度 ( 表 4-1), 最 高 15 分 (无 昏迷 ), 最 低 
3 分 ,分 数 越 低 ,昏迷 程度 越 深 。 通 常 8 分 以 上 恢复 机 会 较 大 ,7 分 以 下 预后 不 良 ,3~5 分 者 有 潜 
在 死亡 危险 : 但 此 量 表 有 一 定局 限 性 :对 眼 肌 麻 疗 . 眼 瞪 肿 胀 者 不 能 评价 其 睁 眼 反应 ,对 气管 捅 
管 或 切 开 者 不 能 评价 其 语言 活动 ,四 肢 瘫 患者 不 能 评价 其 运动 反应 。1978 年 此 师表 被 修订 为 
Glasgow-Pittsburg 代表 ,增加 了 瞳孔 光 反 应 . 脑 干 反射 . 抽 搞 .自发 性 呼吸 四 大 类 检查 ,总 分 35 分 。 


在 临床 工作 使 用 中 要 注意 总 分 相同 但 单项 分 数 不 同 者 意识 障碍 程度 可 能 不 同 , 须 灵活 掌握 基 表 


的 使 用 - 
表 4-1 Glasgow 撒 迷 评定 量 表 
检查 项 目 临床 表现 评分 
A 陷 眼 反应 自动 陷 眼 4 
呼 之 陷 眼 3 
疼痛 引起 降 眼 2 
不 史 眼 1 
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检查 项 目 


B i 


C 运动 反应 


临床 表现 评分 
定向 正常 一 
应 管 错误 4 
言语 错乱 3 
言语 难关 2 
不 语 1 
能 按 指令 发 出 动作 6 
对 刺激 能 定位 5 
对 刺激 能 加 避 4 
刺 痛 肢体 屈曲 反应 3 
刺 痛 肢体 过 伸 反 应 2 
无 动作 1 


1. 眼 征 ”包括 以 下 几 个 方面 :器 障 孔 :检查 其 大 小 .形状 ,对 称 性 以 及 直接 ,间接 对 光 反射 。 
一 侧 瞳 孔 散 大 , 冉 定 提示 该 侧 动 腿 神经 受 损 . 常 为 多 回 疝 所 致 ; 双 侧 瞳孔 散 大 和 对 光 反 应 消失 提 


示 中 脑 受 损 . 脑 缺 气 和 阿 
磷 中 毒 和 吗啡 类 中 毒 等 ; 


托 品 类 中 毒 等 ;: 双 瞳孔 针尖 样 缩小 提示 脑 桥 被 盖 损 害 如 脑 桥 出 血 \ 有 机 


pe 


一 个 瞳孔 缩小 见于 Horner 征 ， 如 延 散 背 外 侧 综合 征 或 颈 内 动脉 夹 二 6 


@ 眼 底 : 是 否 有 视 乳 头 水 肿 、 出 血 。 视 乳头 水 肿 见于 颅 高 压 等 ;玻璃 体 膜 下 片 状 或 块 状 出 血 见于 


蛛网 膜 下 腔 出 血 等 。@ 


内 肿瘤 等 ;四 陷 见 于 Horner 征 
在 肢体 瘫痪 的 对 侧 提示 大 脑 半球 病 


性 眼球 运动 障 但 如 双眼 
斜 见于 丘 
抑制 的 深度 。 


立 置 : 是 否 有 了 眼球 突出 或 四 陷 。 突 出 见于 甲亢 ` 动 眼神 经 麻 兽 和 上 
变 以 及 疗 冶 收缩 等 。@ 限 球 运动 :眼球 同 向 性 偏 斜 的 方向 
变 :眼球 同 向 性 偏 斜 在 肢体 竣 痰 的 同 侧 提示 脑 干 病变 ; 重 直 
和 上 或 向 下 凝视 提示 中 脑 四 村 体 附近 或 丘脑 下 部 病变 ;眼球 向 下 向 内 偏 
: 脑 损害 ;分 离 性 眼球 运动 可 为 小 脑 损害 表现 ;眼球 浮动 说 明 乔 迷 尚 未 达到 中 脑 功能 受 


2. 对 疼痛 刺激 的 反应 ”用力 按 压 眶 上 缘 、 胸 骨 检 查 错 迷 患 者 对 疼痛 的 运动 反应 ,有 助 于 定 


位 脑 功能 障碍 水 平 或 判定 年 迷 的 程度 。 出 现 单 侧 或 不 对 称 性 姿势 反应 时 , 健 侧 上 上 肢 可 见 防御 
反应 , 官 侧 则 无 ,提示 次 疫 对 侧 大 脑 半 球 或 脑 干 病变 。 观 察 面部 疼痛 表情 时 ,可 根据 面 肌 运 动 
判断 有 无 面瘫 。 疼 痛 引 起 去 皮质 强直 (decorticate rigidity), 表 现 为 上 肢 届 曲 `, 下 肢 伸 直 ,与 丘脑 
或 大 脑 半 球 病 变 有 关 ; 去 脑 强直 (decerebrate rigidity ) 表现 为 四 肢 伸 直 、 肌 张力 增高 或 角 马 反 张 


(opisthotonos ), 提示 中 脑 功 能 受 损 , 较 去 皮质 强直 脑 功能 障碍 程度 更 为 严重 ， 但 这 两 种 反应 都 
不 能 精确 地 定位 病变 部 位 。 脑 桥 和 延 殴 病变 患者 通常 对 疼痛 无 反应 , 偶 可 发 现 膝 部 屈曲 (将 般 


| 


反射 )。 


下 肢 常 旺 外 旋 位 , 足 底 疼痛 刺激 下 肢 回 缩 反 应 差 或 消失 ,可 出 现 病理 征 ,急性 撒 迷 瘫痪 者 瘫痪 侧 


肌 张 力 多 降低 。 险 落 


其 险 落 ,瘫痪 侧 上 上 上肢 迅速 坠落 市 旦 沉重， 
一 侧 下 歧 膝 部 届 巾 提高 ， 
本 则 星 弹 跳 式 伸 直 ,并 能 保持 是 重 直 位 ( 插 4-2)。 


误 


浑 


3. 冶 痪 体征 ” 先 观察 有 无 面瘫, 一 侧面 竣 时 ,可 见 该 侧 典 屋 沟 变 浅 ,口角 低 重 , 哈 裂 增 宽 ， 
气 时 面 类 疲 起 , 吸 气 时 而 正 塌 陷 。 通 过 观察 自发 活动 减少 可 判定 昏迷 患者 的 竣 疾 肢体 , 偏 竣 侧 


可 检查 瘫痪 的 部 位 


是 跟着 床 、， 


无 瘫痪 肢体 则 向 外 侧 倾 倒 , 缓 慢 坠 落 ; 检 查 下 上 肢 时 将 患 
: 然 松手 时 瘫痪 肢体 不 能 自动 伸 直 ,并 向 外 倾倒 ,无 


二 


含 查 上 肢 时 将 患者 双 上 肢 同 时 托 举 后 突然 放 开 任 


雁 痪 


学 
全 


座 
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图 4-2 下 上肢 坠落 试验 


4. 脑 干 反 射 ” 可 通过 睫 次 反射 .角膜 反射 .反射 性 眼球 运动 等 脑 干 反 射 来 判断 是 否 存 在 脑 
于 功能 损害 。 其 中 反射 性 眼球 运动 包括 头 眼 反射 和 眼前 庭 反射 两 种 检查 方法 : 

(1) 睫 兰 反射 (ciliospinal reflex): 给 予 颈 部 皮肤 疼痛 刺激 时 可 引起 双 侧 瞳孔 散 大 ,此 反射 存 
在 提示 下 位 脑 干 . 颈 舟 .上 胸 段 峭 昔 及 颈 交 感 神经 功能 正常 - 

(2) 角膜 反射 (comeal reflex): 角 膜 反 射 是 由 三 义 神经 的 眼神 经 与 面神经 共同 完成 的 , 当 三 又 
神经 第 1 支 眼 神经) 或 面神经 损害 时 , 均 可 出 现 角膜 反射 消失 。 如 果 脑 桥 上 部 和 中 脑 未 受 崇 
角膜 反射 存在 ;一 侧 角 膜 反射 消失 见于 同 侧面 神经 病变 ( 同 侧 脑 桥 ); 双 侧 角 膜 反射 消失 见于 一 侧 
三 义 神经 受 损 或 双 侧面 神经 受 损 ,提示 中 脑 或 脑 桥 受 累 , 双 侧 角膜 反射 消失 提示 和 鲈 迷 程度 较 深 。 
(3 头 眼 反射 (oculocephalic reflex): 又 称 玩偶 眼 试 验 (Doll eye test), 轻 兵 患 者 涉 部 应 
下 转动 时 眼球 向 头 部 运动 相反 方向 移动 ,然后 逐渐 回 到 中 线 位 。 在 婴儿 为 正常 反射 , 随 着 大 脑 
发 育 而 抑制 。 该 反射 涉及 前 庭 核 . 脑 桥 侧 视 中 枢 .内 便 纵 束 和 眼球 运动 神经 核 ,在 大 脑 
性 病变 和 间 脑 病变 导致 辱 迷 时 出 现 并 加 强 ; 脑 干 病变 时 此 反射 消失 ,如 一 侧 脑 干 病变 , 头 向 该 侧 
转动 时 无 反射 ,向 对 侧 仍 存在 。 

(4) 眼前 庭 反 射 (oculovestibular reflex): 或 称 冷 热 水 试 验 , 用 注射 器 向 一 侧 外 耳 道 注 入 lml 冰 
水 ,半球 弥漫 性 病变 而 脑 干 功能 正常 时 出 现 双眼 向 冰 水 灌注 侧 强直 性 同 句 运动 ; 异 迷 患者 ,如 存 
在 完全 的 反射 性 眼球 运动 提示 脑 桥 至 中 脑 水 乎 的 脑 干 功能 完好 ; 中 脑病 变 时 ,眼前 庭 检查 可 显 
示 灌 注 对 侧 眼 球 内 收 不 能 , 同 侧 眼 外 展 正常 ; 脑 桥 病变 时 反应 完全 并 失 。 

5. 呼吸 形式 ” 萤 迷 患者 呼吸 形式 的 变化 ,有 助 于 判断 病变 部 位 和 病情 的 严重 程度 。 常 见 的 
呼吸 模式 有 湖 式 呼吸 .神经 源 性 过 度 呼吸 长 吸 气 呼 吸 .从 集 式 呼吸 和 共 济 失调 性 呼吸 ,其 表现 
和 定位 见 表 4-2- 


表 4-2 不 同 呼吸 模式 的 表现 和 定位 


_ 呼吸 模式 。 ”损害 水 平 瞳孔 反射 性 眼球 运动 疼痛 反应 
潮 式 呼吸 间 脑 ”小 ,对 光 反应 (+) ” ” 头 眼 反射 存在 伸展 过 度 
神经 源 性 过 度 呼 吸 “中 脑 被 羞 部 不 规则 ,对 光 反 应 (* ) “病变 侧 头 眼 反射 消失 ”去 皮质 强直 
长 吸 气 呼吸 中 脑 下 部 和 桥 ”针尖 大 小 ,对 光 反 应 (三) 病变 侧 头 眼 反射 消失 ”去 脑 强直 

脑 上 部 
从 集 式 呼吸 脑 桥 下 部 。 针尖 大 小 ,对 光 反 应 (= ) 眼前 庭 反射 消失 。 去 脑 强直 
共 济 失调 性 呼吸 延 括 上 部 。 针尖 大 小 ,对 交友 应 (+ ) 眼前 庭 反 射 消失 弛 缓 或 下 肢 居 昌 


6. 脑膜 刺激 征 包括 倾 强直 、 Kernig 征 、Brudzinski 得: 等 , 见 于 脑膜 炎 .蛛网 膜 下 有 上 有 出血 、 凡 
炎 及 顾 内 斥 ,深信 迷 时 脑膜 刺激 征 可 消失 ,脑膜 刺激 征 伴 发 热 常 提 


提示 中 要 神经 系统 感染 ， 
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不 伴 发 热合 并 短暂 午 迷 可 能 提示 蛛 同 膜 下 腔 出 血 。 

7. 意识 障碍 的 其 他 体征 ”意识 障碍 者 感知 能 力 .对 环境 的 识别 能 力 以 及 生活 自理 能 力 均 发 
生 了 改变 ,尤其 是 惩 迷 党 。 由 于 患者 的 咳嗽 ,吞咽 等 各 种 反射 减弱 或 消失 ,无 自主 运动 .不 能 控 
制 排 便 、 排 尿 以 及 留 姓 导 尿 等 多 种 因素 .患者 除 生命 体征 常 有 改变 外 ,可 出 现 营 养 不 良 、 肺 部 或 
泌尿 系 * 大 小 伍 失 禁 .口腔 炎 结膜 炎 、 角 膜 炎 角膜 溃疡 和 压 疮 等 , 久 卧 者 还 可 发 生 关节 
看 硬 和 肢体 挛缩 嘛 形 等 


:、 桔 神 状 态 和 高 级 皮质 功能 俭 碍 

精神 状态 和 ond 于 判断 患者 所 患 的 是 神经 性 疾病 还 是 精神 性 疾病 , 明确 精 
独 定 是 局 灶 性 脑 损害 还 是 弥漫 性 脑 损害 。 除 原 发 性 精 
生 3 级 皮质 功能 异常 可 由 以 下 原因 导致 :卒中 或 肿瘤 引起 的 
额 、 颈 叶 病变 2 义 阿尔 欧 海 默 病 为 代表 的 神经 变性 病 等 。 检 查 患 者 的 精 
神 状 态 时 a 观察 其 外 表 行 为 .动作 举止 和 谈吐 思维 等 。 高 级 皮质 功能 可 分 为 认 知 功能 和 非 
认 知 功能 两 大 部 分 . 认 知 功能 检查 主要 包括 记忆 力 、 计 算 力 、 定 向 力 、 失 语 、 失 用 、 失 认 ,抽象 思维 
利 判断 . 视 室 间 技能 等 方面 ; 非 认 知 功能 检查 包括 人 格 改变 ,行为 异常 ,精神 症状 (幻觉 .错觉 和 
变 想 ) 和 情绪 改变 等 。 本 节 主 要 介绍 认 知 功能 障碍 的 检查 方法 。 

全 让 记 权 

记忆 是 获得 ,存储 和 再 现 以 往 经 验 的 过 程 ,包括 信息 的 识 记 ,保持 和 再 现 三 个 环节 。 一 般 分 
为 星 时 记忆 、 短 时 记忆 和 长 时 记忆 三 类 。 记 忆 障 碍 可 仅 涉及 一 段 时 期 和 部 分 内 容 , 检 查 记忆 应 
当 注 et 

. 瞬时 记忆 检查 方法 | 度 测 验 是 用 于 检测 注意 力 和 瞬时 记忆 的 有 效 手 段 。 

en ;患者 若干 位 的 数字 串 ,一 般 从 3 位 或 4 位 数字 开始 给 起 ， 秒 钟 给 出 一 个 ,让 患者 重 
复 刚才 的 数 串 ,然后 逐渐 增加 给 出 数 串 的 长 度 , 直 到 患者 不 能 完整 重复 为 止 。 gp 
是 随机 .无 规律 可 循 的 ,比如 不 能 使 用 电话 号 码 。 道 行 性 数字 广度 试验 则 是 让 患者 反 向 说 出 所 
给 出 的 数 串 , 这 是 一 种 更 为 复杂 的 测试 ,需要 保存 和 处 理 数 串 的 能 力 。 一 般 顺 行 性 数字 广度 试 
验 的 成 绩优 于 道行 性 数字 广度 试验 ,后 者 成 绩 不 应 低 于 前 者 的 2 个 以 上 。 
2. 短 时 记忆 检查 方法 “ 先 让 患者 记 一 些 非常 简单 的 事物 , 比如 橙子 .雨伞 或 汽车 ,或 更 为 复 
杂 一 些 的 短 句 ,比如 “ 张 三 , 复 兴 路 42 号 ,上 海 ", 其 中 各 条 目 应 属于 不 同 的 类 别 ,确认 记 住 这 些 
条 目 后 再 继续 进行 其 他 测试 , 约 5 分 钟 后 再 次 询问 患者 对 这 些 词 条 的 回忆 情况 。 有 严重 记忆 障 
碍 的 患者 不 仪 不 能 回忆 起 刚才 的 词 多 ,1 可 能 连 所 问 所 指 是 什么 都 想 不 起 来 ;有 些 患者 在 提醒 下 
可 以 想起 来 ,或 者 在 词 表 中 可 以 找 出 。 在 提示 或 词汇 表 的 帮助 下 回忆 起 来 的 患者 提示 能 储存 信 
息 但 有 提取 障碍 ; 当 提示 及 词汇 表 都 没有 作用 时 ,提示 有 存储 障 但 。 早 期 痴 采 的 患者 可 能 仅 表 
现 提取 障 但 。 

3. 长 时 记忆 检查 方法 ”包括 在 学 校 学 习 的 基础 知识 ,如 国家 首都 ,著名 人 物 ;当前 信息 如 在 
位 主席 、 总 理 及 相关 公众 人 物 ; 自 己 的 相关 信息 ,如 家 庭 住 址 和 电话 号 码 等 。 

《三 小 村 黎 为 

计算 力 可 通过 让 患者 正 向 或 反 向 数 数 、 数 硬币 . 找 零钱 来 进行 检查 。 一 般 常 从 最 简单 的 计 
算 开 始 ,如 “24+2= ? "; 或 者 提出 简单 的 数学 计算 题 ,如 :芹菜 2 元 1 斤 ,10 元 买 儿 斤 ? “。 检 查 
计算 能 力 更 常用 的 方法 是 从 100 中 连续 减 7( 如 果 不 能 准确 计算 , 则 让 患者 从 100 连续 减 3)。 此 
时 偿 过 注意 万 和 集中 力 的 参与 协助 。 

(三 ) 定向 力 


定向 力 检 查 时 可 细 分 为 时 间 定 向 力 (是 期 几 , 年 月 .日 ,季节 ) 地 点 定向 力 (医院 或 家 的 位 置 ) 


和 和 人物 定 向 轧 ( 能 耕 认 出 家 届 和 主管 医师 等 )、 该 检查 需要 患者 在 注意 力 集中 的 状态 下 进行 、 


笔记 
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(四 ) 失语 

失语 (aphasia) 检查 前 应 首先 确定 患者 意识 清楚 ,检查 配合 。 临 床 检查 包括 六 个 方 而 :口语 
表达 、 听 理解 ,复述 、 命 名、 阅读 和 书写 能 力 , 对 其 进行 综合 评价 有 助 于 失语 的 临床 诊断 

1. 口语 表达 ”检查 时 注意 患者 谈话 语 量 .语调 和 发 音 , 说 话 是 否 费 力 , 有 无 语法 功能 或 语句 
结构 错误 ,有 无 实质 词 或 错 语 , 找 词 困 难 、 刻 板 语言 ,能 否 达 义 等 。 具 体 分 如 下 几 种 : 

(1) 言语 流畅 性 :有 无 言语 流利 程度 的 改变 ,可 分 为 流利 性 言语 和 非 流利 性 言语 

(2) 语音 障碍 :有 无 在 发 音 ,发声 器 官 无 障碍 的 情况 下 言语 含糊 不 清 ,是 否 影 响 音 调和 韵律 。 

(3) 找 词 困难 :有 无 言语 中 不 能 自由 想起 恰当 的 词汇 或 找 词 的 时 间 延 长 。 

(4) 错 语 .新 语 无意 义 杂乱 语 及 刻板 言语 :有 无 表达 中 使 用 :@ 语 音 或 语义 错误 的 词 ;@ 四 无 
意义 的 新 创造 出 的 词 ;@) 意 义 完 全 不 明了 的 成 串 的 音 或 单词 ;四 同样 的 .无 意义 的 词 .词组 或 句 
子 的 刻板 持续 重复 。 

(5) 语法 障碍 :有 无 难以 组 成 正确 句 型 的 状态 :失语 法 症 : 常 表现 为 表达 的 句子 中 缺乏 语法 
功能 词 ,典型 表现 为 电报 式 语言 ;@ 语 法 错乱 :表现 为 助词 错 用 或 词语 位 置 顺序 不 合乎 语法 规则 。 

2. 听 理 解 ” 听 理解 障碍 指 患 者 可 听 到 声音 ,但 对 语义 的 理解 不 能 或 不 完全 。 听 理解 具体 检 
查 方法 :要 求 患者 执行 简单 的 口头 指令 (如:“ 张 嘴 "、“ 陷 眼 ”、“ 闭 眼 " 等 ) 和 念 语法 的 复合 句 ( 如 : 
“用 左手 摸 鼻 子 "、“ 用 右手 摸 左 耳朵 "等 )。 

3. 复述 ”要求 患者 重复 检查 者 所 用 的 词汇 或 短语 等 内 容 , 包 括 常 用 词 ( 如 铝 笔 .苹果 、 大 
衣 )\ 不 常用 词 .抽象 词 .短语 、 短 句 和 长 复合 句 等 。 注 意 能 否 一 字 不 错 或 不 漏 地 准确 复述 ,有 无 复 
述 困 难 . 错 语 复述 . 原 词句 缩短 或 延长 或 完全 不 能 复述 等 。 

4. 命名 让 患者 说 出 检查 者 所 指 的 常用 物品 如 手电 .杯子 .牙刷 .钢笔 或 身体 部 分 的 名 称 ， 
不 能 说 出 时 可 描述 物品 的 用 途 等 。 

5. 阅读 ”通过 让 患者 朗读 书 报 的 文字 和 执行 写 在 纸 上 的 指令 等 ,判定 患者 对 文字 的 朗读 和 
理解 能 力 。 

6. 书写 要 求 患者 书写 姓名 .地 址 ,系列 数字 和 简要 叙事 以 及 听写 或 抄写 等 判定 其 书写 能 力 。 

(五 ) 失 用 

失 用 (apraxia) 通 常 很 少 被 患者 自己 察觉 ,也 常 被 医师 忽视 。 检 查 时 可 给 予 口头 和 书面 命令 ， 
观察 患者 执行 命令 ,模仿 动作 和 实物 演示 能 力 等 。 注 意 观察 患者 穿 衣 ,洗脸 ,梳头 和 用 和 餐 等 动作 
是 否 有 序 和 协调 ,能 否 完成 目的 性 简单 的 动作 如 伸 舌 、 闭 眼 、 举 手 .书写 和 系 纽扣 等 。 可 先 让 患 
者 做 简单 的 动作 (如 刷牙 . 拨 电 话 号 码 , 握 笔 写字 等 ), 再 做 复杂 动作 (如 穿 衣 . 划 火柴 和 点 香烟 等 )。 

(六 ) 失 认 

失 认 (agnosia) 是 指 患 者 感觉 通路 正常 而 不 能 经 由 某 种 感觉 辨别 熟识 的 物体 。 此 种 障 但 并 
非 册 于 感觉 言语 智能 和 意识 障碍 引起 ,主要 包括 视觉 失 认 .听觉 失 认 、 触 觉 失 认 。 体 象 失 认 也 
为 失 认 的 一 种 , 系 自身 认识 缺陷 ,多 不 作为 常规 体检 。 

1. 视觉 失 认 ”给 患者 看 一 些 常用 物品 ,照片 .风景 画 和 其 他 实物 , 令 其 辨认 并 用 语言 或 书写 
进行 表达 。 

2. 听觉 失 认 “辨认 热 悉 的 声音 ,如 铃声 .闹钟 . 殴 击 茶杯 和 乐曲 声 等 。 

3, 触觉 失 认 邻 患 者 闭 目 , 让 其 触摸 手中 的 物体 加 以 辨认 。 

(七 ) 视 空间 技能 和 执行 功能 

可 让 患 者 画 一 个 钟 面 , 填 上 数字 ,并 在 指定 的 时 间 上 曾 出 表 针 。 此 项 检查 须 视 空 间 技能 和 
执行 功能 相互 协助 ,车 出 现 钟 面 缺 失 或 指针 不 全 ,提示 两 者 功能 障碍 。 


四 、 脑 神 绎 从 但 
在 临床 工作 中 , 脑 神经 检查 对 神经 系统 疾病 定位 诊断 有 重要 意义 。 对 脑 神经 进行 检查 时 ， 
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应 确定 是 否 有 异常 .异常 的 范围 及 其 关联 情况 。 
(一 ) 噶 神 经 


1. 检查 方法 “首先 询问 患者 有 无 嗅 幻 觉 等 主观 嗅觉 障碍 ,然后 让 患者 闭 目 ,先后 堵塞 一 侧 熏 
孔 , 用 带 有 花香 或 其 他 香味 ( 非 挥发 性 . 非 刺 激 性 气味 ) 的 物质 ,如 香皂、 牙 刘 和 香烟 等 置 于 患者 受 
检 台 孔 ,患者 应 该 能 够 区 分 有 无 气味 .并 说 出 牙 稍 与 香烟 的 气味 不 同 即 可 。 了 醋酸 、 乙 醇和 甲醛 溶液 
等 刺激 性 物质 可 刺激 三 又 神经 末梢 .不 宜 被 用 于 嗅觉 检查 。 鼻 腔 有 炎症 或 阻塞 时 不 能 做 此 检查 。 

2. 异常 表现 和 定位 

(1) 响 觉 起 失 或 减退 :头面 部 外 伤 累 及 嗅 神经 常 导 致 双 侧 嗅 觉 丧 失 ; 嗅 沟 处 病变 如 脑膜 瘤 等 
压迫 噢 球 . 噢 束 多 引起 一 侧 嗅觉 无 失 ; 噢 党 减退 也 可 见于 帕 金 森 病 和 阿尔 茨 海 默 病 等 。 

(2) 品 觉 过 敏 :多 见于 辣 症 . 

(3) 幻 噢 : 噬 中 枢 的 刺激 性 病 空 可 引起 幻 噢 发 作 ,如 旺 叶 疗 痛 。 幻 嗅 还 可 见于 精神 分 裂 症 、 
乙醇 戒 断 和 阿尔 菊 海 扑 病 等 - 

(二 ) 视神经 

视神经 属于 中 概 神 经 , 主要 检查 视力 、 视 野 和 腿 底 。 

1. 视力 ”代表 视网膜 黄斑 中 心目 处 的 视 敏 度 , 分 为 远视 力 和 近视 力 。 

(1) 远视 力 :通常 采用 国际 标准 视力 表 , 自 上 而 下 分 为 12 行 ,被 检 者 距 视力 表 5m, 使 1.0 这 
一 行 与 被 检 眼 在 同一 高 度 ,两 腿 分 别 检 查 ,把 能 分 辩 的 最 小 视 标 记录 下 来 ,例如 “ 右 眼 1.5, 左 眼 
1.2"。 视 力 的 计算 公式 为 Y=qd/D,V 为 视力 ,d 为 实际 看 见 某 视 标的 距离 ,D 为 正常 眼看 见 该 视 标 
的 距离 ,如 5/10 指 患 者 在 Sm 处 能 看 清正 常人 在 10m 处 能 看 清 的 视 标 ,视力 为 0.5。 戴 眼镜 者 必 
须 测 裸眼 视力 和 矫正 视力 。 

(2) 近视 力 : 常 用 的 有 标准 视力 表 . 被 检 眼 距 视 标 30cm 测定 ,在 充足 的 照明 下 ,分 别 查 左 腿 和 右 
眼 , 自 上 而 下 逐 行 认 读 视 标 ,直到 不 能 分 辨 的 一 行为 止 ,前 一 行 标明 的 视力 即 代 表 患 者 的 实际 视力 。 

正常 远视 力 标准 为 1.0, 如 在 视力 表 前 lm 处 仍 不 能 识别 最 大 视 标 ,可 从 lm 开始 逐渐 移 近 ， 
辨认 指数 或 眼前 手动 ,记录 距离 表示 视力 。 如 在 50cm 处 能 说 出 指数 , 则 视力 = 指数 /50cm; 如 
不 能 辨认 眼前 手动 ,可 在 暗室 中 用 电 简 照射 眼 ,记录 看 到 光亮 为 光 感 , 光 感 消失 为 失明 。 

2. 视野 是 双眼 向 前 方 问 视 不 动 时 所 能 看 到 的 空间 范围 ,分 为 周边 视野 和 中 心 视 野 (中 央 
30?。 以 内 )。 

(1) 周边 视野 检查 :@ 手 动 法 (对 向 法 ) 粗 略 测试 ,患者 与 检查 者 相距 约 Im 对 面 而 坐 ,测试 左 
眼 时 , 受 试 者 遮 右 眼 , 左 眼 注视 检查 者 右 眼 ,检查 者 遮 左 眼 , 用 示 指 或 视 标 在 两 人 中 间 等 距离 处 
分 别 从 疾 上 、 蜂 下 、. 皇上 和 鼻 下 等 方位 自 周 玮 向 中 央 移 动 , 嘱 患 者 看 到 后 告知 ,可 与 检查 者 的 正 
常 视野 比较 。@@ 用 周边 视野 计 可 精确 测定 ,常用 者 为 直径 3mm 的 白色 视 标 、 半 径 为 330mm 的 视 
野 计 ,其 范围 是 晕 侧 约 60? ,机 侧 约 90° ,上 方 约 55° ,下 方 约 70° ,外 下 方 视野 最 大 。 
(2) 中 心 视 野 检 查 : 目 标 可 以 是 检查 者 的 脸 , 患 者 遮 住 一 只 眼睛 ,然后 询问 是 和 否 可 以 看 到 整 
个 检查 者 的 脸 。 如 果 只 能 看 到 一 只 眼睛 或 没 看 到 路, 则 可 能 存在 中 心 视野 缺损 。 必 要 时 可 用 精 
确 的 视野 计 检 查 。 在 中 心 视野 里 有 一 椭圆 形 的 生理 盲点 ,其 中 心 在 固 视 点 外 侧 。 
3. 眼底 ”眼底 检查 时 患者 背光 而 坐 ,眼球 正视 前 方 。 检 查 右 眼 时 ,医师 站 在 患者 右 侧 ,右手 
持 检 眼 镜 用 右 眼 观察 眼底 ; 左 眼 相反 。 从 离开 患者 50em 处 开始 寻找 并 逐渐 筑 入 瞳孔 ,观察 时 检 
了 腿 镜 要 紧 贴 患者 面部 ,一 般 不 需 散 暗 。 正常 眼底 可 见 视 乳 头 呈 圆 形 或 椭圆 形 ,边缘 清楚 , 色 淡 红 ， 
视 乳 头 中 央 区 域 的 生理 凹陷 清晰 ,动静 脉 伴 行 ,动脉 色 红 ,静脉 色 暗 , 动 静脉 比例 为 2 : 3。 检 查 
后 应 记录 视 乳 头 的 形状 大 小 色泽 .边缘 以 及 视网膜 和 血管 情况 。 

4. 异常 表现 和 定位 

(1) 视力 障碍 和 视野 缺损 :; 单 侧 视 交叉 前 和 双 侧 视 交叉 后 病变 均 可 引起 视力 减退 ,如 双 侧 视 


KE 
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皮质 病变 可 导致 皮质 盲 ;视觉 传人 通路 上 的 病变 可 引起 视野 缺损 ,如 一 侧 枕 叶 病变 出 现 对 侧 偏 
育 和 黄斑 回避 ; 视 交 叉 中 部 病变 (如 垂体 瘤 . 颅 咽 管 瘤 ) 使 来 自 双 眼 益 侧 的 视网膜 纤维 受 氢 ,引起 
双 栖 侧 偏 言 ; 视 束 或 外 侧 膝 状 体 病 变 引 起 对 侧 同 向 性 偏 盲 ; 视 辆 射 下 部 受 损 ( 颈 叶 后 部 病变 ) 引 
起 对 侧 同 向 性 上 象限 盲 ; 视 辐射 上 部 受 损 ( 顶 叶 肿 瘤 或 血管 病变 ) 引 起 对 侧 同 向 性 下 象限 育 。 

(2) 视 乳 头 异 常 ( 图 4-3):@ 视 乳头 水 肿 (papilledema): 是 最 常见 的 视 乳 头 异 表现 为 视 乳 
头 异 常 粉 红 或 鲜红 ,边缘 模糊 ,血管 被 肿胀 的 视 乳 头 拱 起 ,静脉 扩张 ,可 见 出 血 和 渗 出 ,是 鼎 内 压 
增高 的 客观 体征 。@ 视 神经 萎缩 (optic atrophy): 根 据 病 因 分 为 原 发 性 视神经 萎缩 和 继 发 性 视 神 
经 萎缩 。 前 者 表现 为 视 乳 头 普遍 苍白 而 边界 清楚 ,见于 中 毒 . 眶 后 肿瘤 直接 压 <、 
视神经 脊髓 炎 ,部 分 变性 病 等 。 继 发 性 视神经 萎缩 表现 为 视 乳 头 普遍 苍白 而 边界 不 清楚 ,常见 
于 视 乳 头 水 肿 和 视 乳 头 炎 的 晚期 等 。 


图 4-3 视 乳头 异常 
A. 视神经 萎缩 “B. 视 乳 头 水 肿 


(三 ) 动 眼神 经 、 滑 车 神经 和 展 神经 

动 眼神 经 ,滑车 神经 和 展 神 经 共同 支配 眼球 运动 ,可 同时 检查 。 

1. 外 观 ” 观 察 险 裂 是 否 对 称 , 是 否 有 上 有 险 下 垂 ;观察 眼球 有 香 前 突 或 内 陷 .斜视 和 同 向 偏 
斜 . 腿 震 等 自发 运动 。 

2. 眼球 运动 ”让 患者 头 部 不 动 ,两 眼 注 视 检 查 者 的 手指 ,并 随 之 向 各 方向 转动 ,并 检查 辐 转 
动作 。 观 罕有 否 眼 球 运动 受 限 及 受 限 方向 和 程度 ,有 无 复 视 和 眼球 震 昭 。 

3. 瞳孔 及 其 反射 ”观察 瞳孔 大 小 .形状 ,位 置 及 是 否 对 称 ,正常 瞳孔 呈 规 则 圆 形 , 双 侧 等 大 ， 
位 置 居中 ,直径 为 3-4mm。 小 于 2mm 为 瞳孔 缩小 ,大 于 5mm 为 瞳孔 扩大 ,但 儿童 的 瞳孔 稍 大 ， 
老年 人 稍 小 。 需要 在 亮 处 和 暗 处 分 别 观察 瞳孔 大 小 以 及 以 下 内 容 : 

(D 对 光 反射 (light reflex): 是 光线 刺激 引起 的 瞳孔 收缩 ,感光 后 瞳孔 缩小 称 为 直接 对 光 反 
射 , 对 侧 未 感光 的 瞳孔 也 收缩 称 为 间接 对 光 反 射 。 检查 时 嘱 患 者 注视 远 处 ,用 电 简 光 从 侧 方 分 
别 照射 瞳孔 ,观察 收缩 反应 是 否 灵 敏和 对 称 。 如 受 检 侧 视 神经 损害 , 则 直接 和 问 接 光 反射 均 述 
钝 或 消失 ;如 受 检 侧 动 眼 神经 损害 , 则 直接 光 反射 消失 ,间接 光 反 射 保留 。 

(2) 调节 反射 (accommodation reflex): 患者 两 眼 注视 远方 ,再 突然 注视 面前 20cm 处 正 上 方 的 
近 物 ( 辐 乱 动作 ), 出 现 两 眼 会 聚 . 暗 孔 缩小 。 

4. 异常 表现 和 定位 

(1) 眼 瞪 下 垂 (ptosis);Horner 综合 征 , 动 眼神 经 麻 启 .外 伤 等 可 引起 单 侧 眼 瞪 下 垂 ;Miller- 
Fisher 综合 征 可 引起 双 侧 眼 险 下 垂 ; 单 侧 或 双 侧 眼 险 下 垂 也 可 见于 某 些 肌 病 和 神经 肌肉 接头 疾 
病 , 需 注意 鉴别 - 


(2) 服 外 肌 膝 闸 (extraocular muscle palsy ): 中 中 概 性 眼 册 麻 首 : 如 核 上 性 水 平 凝 视 厂 阁 见 于 
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脑 外 伤 .下 脐 出 血 及 水 及 脐 桥 的 血管 病 ,变性 病 和 列 肿 SSSSN A 
0 


影响 到 中 脑 被 羔 区 的 广泛 。 一 ™ ) ( ty@: 


mn 王 直 族 视 以 阁 见 于 影 
病变 。 核 问 性 眼 员 麻 次 和 一 个 征 多 见于 脑 众 中。 “>> 和 > 


各 多 发 性 硬化 : 也 半 于 性 眼 肌 麻 疗 :可 见于 动 眼神 经 滑 


车 神经 和 和民 各 神经 本 身 的 损害 (图 4-4), 如 各 
狂 变 . 脑 动脉 癌 和 天 医 : ed oA ”AA 
] [i 
Ne SN ts 
见 S 3 


种 脑 干 综合 征 、 

(3) 腿 笃 (nvstagmus); 天 mtr 
视 诱发 性 、 重 跷 跷 板 样 ; 
种 病因 ,如 前 庭 ( 中 根性 或 启 3 
检查 时 应 记录 出 现 眼 上 研 时 巩 立 置 .方向 .幅度 ,是 
有 头 位 改 释 等 诱发 央求 和 上 肪 符 等 伴 


和 否 有 头 位 改变 等 诱发 办 素 和 肪 笃 等 伴随 症状 。 
(4) 暗 天 《pup 让 ): 草 纯 瞳孔 不 等 大 可 见于 209% 的 正常 & 了 
ee ,通常 这 种 差异 <lnm。 脐 孔 异常 通常 为 一 侧 性 , 扩 7 | 

让 脑 贰 益 区 病变 、 动 眼神 经 及 阁 、 旺 状 肌 及 其 神经 通 以 [人 Rs 

感 神 经 病变 ;缩小 见于 交感 神经 通路 病变 , 阿 一 CA 一 \ NS 
， 除 大 小 不 等 外 .[ 简 筷 异 常 表 现 还 包括 反应 差 
和 形状 不 规则 等 。 检 查 暗 孔 的 大 小 .反应 性 和 形状 可 为 
评价 自视 神经 到 中 脑 的 神经 系统 通路 病变 提供 信息 。 

(四 ) 三 叉 神经 
三 叉 神 经 (trigeminal nerve ) 为 混合 神经 ,主要 支配 
We 咀嚼 肌 运 动 。 

. 面部 感觉 ”用 圆 头 针 .棉签 未 端 搓 成 的 细毛 及 感 
i (或 音义 表面) 分 别 测试 面部 三 叉 神经 分 布 区 。 。 图 4-4 右 眼 完全 性 动 眼 神经 麻 演 
皮肤 的 痛 温和 触觉 ,用 音叉 测试 振动 觉 .两 侧 及 内 外 对 比 。 4. 上 险 下 三 B. 上 视 不 能 
2. 阻 吗 肌 运动 ! 宪 是 否 有 颈 肌 、 咬 肌 靶 缩 ， 人 
检查 肌 容 积 时 , 嘱 患 省 张 闭口 ,同时 用 双手 触 诊 双 侧 类 
肌 或 咬 肌 :检查 咬 肌 和 甘 肌 肌 力 时 ,用 双手 压 紧 双 侧 预 
肌 或 咬 肌 , 让 患 者 做 咀 电动 作 ， 感知 两 侧 肌 张力 和 肌 力 
是 看 对 称 储 呈 状 肌 时 , 嘱 患 者 张口 ,以 上 下 门齿 中 
缝 为 标准 ,判定 下 颌 有 无 偏 斜 ,如 下 颌 偏 斜 提示 该 侧 避 
状 肌 竣 痪 , 健 侧 忱 状 肌 收 缩 使 下 售 推 向 患 侧 (图 4-5)。 

3. 反射 

(1) 角膜 反射 (corneal reflex) (Vi- WL 反射 ): 检 查 者 。 图 4-5 右 侧 三 叉 神 经 损害 致 张口 时 
用 细 棉 象 轻 触 角膜 外 缘 , 注 意 勿 触及 睫毛 .巩膜 和 瞳孔 下 颌 偏向 右 侧 
前 面 。 正 常 表 现 为 双眼 瞬 目 动作 , 受 试 侧 瞬 目 称 为 直 
接 角 膜 反 射 , 对 侧 瞬 目 为 间接 角膜 反射 。 细 棉 象 轻 触 结合 膜 也 可 引起 同样 反应 , 称 为 结合 膜 反 
射 。 印 击 丑 间 区 ,正常 表现 为 双眼 瞬 上 月 动作 不 超过 10 次 , 称 入 放疗 局 给 ， 

(2) 下 颌 反射 (jaw reflex) (Vi V, 反 射 ): 嘱 患者 略 张口 ,检查 者 将 拇指 置 于 患者 下 颌 中 央 ， 
然后 轻 虽 拇指 ,引起 患者 下 颌 快速 上 提 , 正 常人 一 般 不 易 引 出 。 

4. 异常 表现 及 定位 ”三 i ie 上 颌 支 或 下 颌 支 区 域内 人 和 于 周 十 
变 ; 洋 葱 皮 样 分 离 ; 感觉 障碍 见于 核 性 病变 ;咀嚼 上 肌 无 力 或 凌 缩 见 运动 纤维 
伸 下 颌 时 ,中 枢 性 义 神 经 损 1 害 下 颌 俩 向 病灶 对 侧 , 向 围 性 ( 核 性 及 神经 : 三 义 神 经 损害 下 
僻 仿 向 病灶 同 侧 ; 检 在 - 侧 角膜 反射 发 现 双 侧 角膜 反射 消失 ,见于 受 试 侧 三 又 神经 以 次 ,此 时 健 


和 证 
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侧 受 试 则 双 侧 角膜 反射 存在 ;下 颌 反射 活跃 ,见于 双 侧 锥 体 束 病变 . 

(五 ) 面神经 

面神经 为 混合 神经 ,主要 支配 面部 表情 肌 运 动 , 尚 支配 舌 前 2/3 味觉 纤维 

1. 面 肌 运 动 ” 先 观察 额 纹 、 眼 裂 . 瞄 唇 沟 和 口角 是 否 对 称 有 无 肌 痉 宰 , 然 后 让 患者 做 改 额 、 
皱眉 、 瞬 目 、 示 齿 , 鼓 肋 和 吹 哨 等 动作 ,可 分 别 检查 面神经 的 5 个 周 甫 分 支 :中 颈 支 :皱眉 和 姓 额 ; 
@ 类 支 :用 力 闭 目 ,使 眼 瞪 不 被 检查 者 扒 开 ;@ 琴 支 : 笑 、 露 上 从 和 艾 妥 ;@@ 下 售 缘 支 : 撤 嘴 次 哨 ; 
@ 颈 支 :使 口角 伸 向 外 下 ,冷笑 ,观察 有 无 瘫痪 及 是 否 对 称 。 

2. 感觉 首先 检查 患者 的 味觉 。 嘱 患者 伸 舌 ,检查 者 以 棉签 芳 少 许 食糖 食盐、 醋 或 奎 宁 浴 
液 , 轻 涂 于 一 侧 舌 前 2/3 ,患者 不 能 讲话 \ 缩 舌 和 春 咽 ,然后 让 患者 用 手指 出 事先 写 在 纸 虐 的 甜 、 
成 . 酸 , 苦 四 个 字 之 一 。 患 者 于 测试 前 要 禁 食 和 禁烟 数 小 时 ,测试 时 震 屏 气 以 避 人 鲍 嗅 觉 的 干扰 。 
先 试 可 疑 侧 ,再 试 对 侧 ,每 试 一 种 溶液 需 用 温水 汶 口 。 面神经 损害 可 使 舌 前 2/3 味觉 迷失 。 此外， 
尚 需 检 查 外 耳 道 和 耳 后 皮肤 的 痛 .温和 触觉 及 有 无 疱疹 ;询问 患者 是 否 有 上 听觉 过 敏 现象 。 

3. 反射 

(1) 角膜 反射 : 见 第 V 对 脑 神经 。 

(2) 眼 轮 臣 肌 反射 :检查 者 的 拇 示 指 将 患者 的 外 紫 拉 向 一 侧 ,用 诊 锤 敲 击 拇指 可 引起 同 侧 
眼 轮 臣 肌 明 显 收缩 ( 闭 目 ), 对 侧 眼 轮 臣 肌 轻 度 收 缩 。 周 于 性 面 雇 时 眼 轮 熙 肌 反射 减低 ,中枢 性 面 
瘫 面 肌 痉 牵 时 此 反射 增强 。 

(3) 掌 类 反射 : 敲 击 或 划 手 掌 引起 同 侧 闫 肌 收 缩 ,该 病理 反射 提示 锥 体 束 受 损 。 双 侧 堂 闫 反 
射 阳性 也 可 见于 正常 老年 人 。 

4. 副交感 ” 膝 状 神经 节 或 其 附近 病变 可 导致 同 侧 泪 液 减 少 , 膝 状 神经 节 远 端 病变 可 导致 同 
侧 泪液 增多 。 

5. 主要 异常 表现 及 定位 

(1) 周围 性 面瘫 导致 眼 裂 上 、 下 的 面部 表情 肌 均 瘫痪 ， 
表现 为 患 侧 鼻 唇 沟 变 浅 , 瞬 目 减 慢 、 皱 纹 减 少 以 及 眼 瞪 闭合 
不 全 ,睫毛 征 阳性 。 正 常人 在 强力 闭 眼 时 ,睫毛 多 埋 在 上 下 
眼 瞪 之 中 ;当面 神经 麻痹 时 , 嘱 患 者 强力 闭 眼 , 则 睫毛 外 露 
(图 4-6), 称 睫毛 征 阳 性 ,可 见于 面神经 管 病变 、Bell 麻 闸 等 。 
刺激 性 病变 可 表现 为 面 肌 痉 挛 。 

(2) 中 枢 性 面瘫 只 造成 眼 裂 以 下 的 面 肌 瘫 痪 ,病变 在 一 
侧 中 央 前 回 下 部 或 皮质 脑 干 束 ,常见 于 脑 血 管 病 。 

(六 ) 位 听 神 经 

位 听 神 经 分 为 蜗 神 经 和 前 庭 神经 两 部 分 。 

1. 蜗 神 经 ”常用 耳语 、 表 声 或 音 又 进行 检查 ,声音 由 远 及 近 , 测 量 患 者 单 耳 ( 另 侧 塞 住 ) 能 
够 听 到 声音 的 距离 ,再 同 另 侧耳 比较 ,并 与 检查 者 比较 。 用 电 测 听 计 检测 可 获得 准确 资料 。 

(1) Rinne 试验 :比较 骨 导 (bone conduction ,BC ) 与 气 导 (air conduction ,AC ) 的 听 敏 度 , 将 振 
动 的 音义 (频率 128Hz) 署 于 受 试 者 耳 后 乳 突 部 ( 骨 导 ), 听 不 到 声音 后 速 将 音义 置 于 该 侧耳 劳 ( 气 
时 ) 直至 气 导 听 不 到 声音 ,再 检查 另 一 侧 。 正 常情 况 下 , 气 导 能 听 到 的 时 间 长 于 骨 导 能 听 到 的 时 
间 , 即 气 导 > 骨 导 , 称 为 Rinne 试验 阳性 。 传 导 性 耳 三 时 , 骨 导 > 气 导 , 称 为 Rinne 试验 阴性 ; 感 
童 性 本 套 时 , 盟 气 导 > 骨 导 ,但 两 者 时 间 均 缩 短 。 

(2) Weber 试验 :将 振动 的 音叉 置 于 患者 额 项 正中 ,比较 双 侧 骨 导 。 正 常 时 两 陡 感 受到 的 声音 
相同 ,传导 性 年 柏 时 患 侧 较 响 , 称 为 Weber 试 验 阳 性 ; 感 音 性 重 御 时 健 侧 较 响 , 称 为 Weber 试验 阴性 。 

2. 前 庭 神经 检查 时 可 观察 患者 的 自发 性 症状 ,如 上 肪 尝 、 哎 吐 、 眼 球 震 同和 平衡 障 但 等 ,也 
可 进行 冷 热 水 试验 和 转椅 试验 ,分 别 通 过 变温 和 加 速 刺激 引起 两 侧 前 庭 神经 核 接受 冲动 不 六 衡 


图 4-6 ”上 右 侧面 神经 麻痹 时 的 睫毛 征 


人 
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试验 时 患者 仰卧 . 头 部 抬 起 30” ,灌注 热 水 时 眼 震 快 相向 同 侧 , 冷 水 时 快 相 
1.5~2 秒 . 前 庭 神经 受 损 时 该 反应 减弱 或 消失 。 转 椅 试 验 让 患者 闭 目 坐 
在 旋转 椅 上, 头 部 前 届 80” . 回 一 侧 快 速 旋 转 后 突然 停止 ,让 患者 睁 眼 注 视 远 处 ,正常 应 出 现 快 
相 与 旋转 方向 相反 的 腿 眠 ， 约 30 秒 ,如 <15 秒 提示 前 庭 功能 障碍 。 

3. 异常 表现 和 定位 ” 蜗 神经 的 刺激 性 病变 出 现 耳 鸣 ， a 性 病变 出 现 耳 答 。 传 导 性 耳 伏 见 
于 外 卫 或 中 上 红 病 % 性 年 要 见于 内 耳 或 耳蜗 神经 病变 。 肪 深 、 呕 吐 、 眼 球 震 颜 和 平衡 障 
得 见于 前 庭 神经 病 验 和 和 转 森 试验 有 助 于 前 庭 功 能 障碍 的 评价 。 

(Cb) 舌 I 因 神经 、. 迷 证 神经 

否则 神经 .迷走 神经 在 解剖 与 功能 上 关系 密 
切 , 常 同时 受 罕 ， 

1. 运动 ”检查 患者 音 断 哑 , 带 
完全 失 音 。 dae 0 音 .观察 双 侧 软 
有 抬 举 是 下 一 致 , 肚 徘 是否 俯 斜 、 一 侧 麻 疗 时 , 串 
侧 胜 弓 低 重 , 软 腾 I 偏向 健 侧 (网 4-7); 图 4.7 右 侧 舌 咽 . 迷 走神 经 麻 疗 
双 侧 麻 交 时 , 膛 垂 虽 居 中 ,但 双 侧 软 朋 抬 举 受 限 ， 致 肚 委 偏向 左 全 
甚至 完全 不 能 。 此 外 寡 询 问 患 者 是 否 有 饮水 哈 咳 。 

2. 感觉 用 棉签 或 压 自 板 轻 触 患者 两 侧 软 脾 及 咽 后 壁 黏 膜 ,询问 其 有 无 感觉 。 

3. 味觉 ” 舌 员 神经 支配 舌 后 1/3 味觉 .检查 法 同 面神经 。 

4. 反射 

) 咽 反 射 (gag reflex): 嘱 患者 张口 ,用 压 身 板 分 别 轻 触 两 侧 咽 后 壁 , 正 常 出 现 咽 肌 收缩 和 天 
RD 舌 咽 .迷走 神经 损害 时 , 患 侧 咽 反射 减弱 或 消失 。 

(2) 眼 心 反射 (Coeculocardiac reflex): 检 查 者 用 中 指 - 与 示 指 对 双 侧 眼球 逐渐 施加 压力 20~30 秘 ， 
正常 人 脉搏 可 减少 10~12 次 /分 。 此 反射 由 三 叉 神经 眼 支 传人 ,迷走 神经 心神 经 支 传 出 ,迷走 神 
经 功能 亢进 者 反射 加 强 (脉搏 减少 12 次 /分 以 上 ), 迷 走神 经 麻痹 者 反射 减退 或 消失 。 

(3) 颁 动 有 脉 密 反 射 (carotid sinus reflex): 检 查 者 用 示 指 与 中 指 压 迫 一 侧 颈 总 动脉 分 又 处 引起 

率 减 慢 , 反 射 由 否 咽 神经 传人 ,由 迷走 神经 传 
出 。 颖 动脉 密 过 敏 患 者 按压 时 可 引起 心率 过 缓 、 
血压 下 降 和 量 厥 , 须 谨 慎 行 之 。 

5. 异常 表现 和 定位 

(1) 真性 球 麻 六 :- 一 侧 或 双 侧 舌 咽 神经 ,迷走 
神经 下 运动 神经 元 损害 引起 层 、 腾 、 舌 和 声带 麻 
瘟 或 肌肉 本 映 的 无 力 被 称 为 真性 球 床 疯 。 一 侧 舌 
咽 神 经 .迷走 神经 以 疗 时 奉 咽 内 难 不 明显 。 

(2) 假 性 球 麻 交 : 双 侧 皮质 脑 干 束 受 损 产生 
假 性 球 麻 兽 , 咽 反射 在 在 甚至 亢进 ,而 肌肉 菱 缩 
不 明显 , 常 华 有 下 颌 反射 活跃 和 强 器 强 筑 等 。 

(3) 迷走 神经 受 刺 激 时 可 出 现 咽 肌 、 舌 肌 和 
骨 痉 挛 。 

〈 八 ) 副 神 经 

副 神 经 为 运动 神经 , 司 向 对 侧 转 颈 及 同 侧 管 
用 : 检查 时 让 患者 对 抗 阻 力 向 两 侧 转 颈 和 管 户 
(的 4-8), 检查 胸 锁 乳 突 肌 和 和 斜 方 肌 上 部 功能 , 比 斜 方 肌 检 查 法 
较 双 侧 的 肌 力 和 坚实 度 ， 副 神经 损害 时 向 对 侧 转 图 4-8” 副 神经 检查 方法 
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颈 和 同 侧 答 肩 无 力 或 不 能 , 同 侧 胸 锁 乳 突 肌 和 和 斜 方 肌 萎 缩 . 垂 户 和 斜 颈 。 

( 九 ) 舌 下 神经 

舌 下 神经 为 运动 神经 , 常 与 舌 咽 .迷走 神经 一 起 引起 真性 球 麻 闸 。 观察 向 在 口腔 内 位 置 及 
形态 ,然后 观察 有 否 伸 舌 偏 斜 . 舌 肌 萎 缩 和 肌 束 闫 动 。 嘱 患者 做 舌 的 侧 方 运动 ,以 否 尖 隔 谷 而 颊 
项 住 检查 者 手指 ,比较 两 侧 舌 肌 肌 力 。 

异常 表现 及 定位 :@ 核 下 性 病变 : 伸 知 偏向 患 侧 , 伴 同 侧 舌 肌 萎缩 。 双 侧 舌 下 神经 麻 痢 时 再 
不 能 伸 出 口外 ,出 现 吞 咽 困 难 和 构 音 障碍 ;@ 核 性 损害 : 除 上 述 核 下 性 病变 的 表现 外 ,还 可 见 再 
肌 束 颤 ;@ 一 侧 核 上 性 损害 : 伸 舌 偏向 病灶 对 侧 ,无 舌 肌 其 缩 或 束 昭 。 

和 运动 系统 伶 查 

运动 系统 检查 包括 观察 肌 容积 . 肌 张 力 、 册 力 .不 自主 运动 . 共 济 运动 .姿势 和 步 态 等 ， 可 检 
eA 

(一 ) 肌 容积 

肌 容积 (muscle bulk) 检 查 是 观察 和 比较 双 侧 对 称 部 位 肌肉 体积 ,有 无 肌 萎缩 . 假 性 肥大 , 若 
有 ,观察 其 分 布 范围 。 除 用 肉眼 观察 外 ,还 可 以 比较 两 侧 肢体 相同 部 位 的 周 径 ,相差 大 于 lem 者 
为 异常 。 观 察 有 无 束 颤 ,还 可 以 用 吨 诊 钴 吨 击 肌 腹 诱发 束 额 。 下 运动 神经 元 损害 和 有 顺 肉 疾病 可 
见 肌 蓉 缩 ;进行 性 肌 营 养 不 良 可 见 肌 肉 假 肥大 ,表现 为 外 观 肥大 . 触 之 泽 硬 ,但 肌 力 弱 , 常 见于 腓 
肠 肌 和 三 角 肌 。 

(二 ) 肌 张 力 


肌 张 力 (muscle tone) 是 肌肉 松弛 状态 的 紧张 度 和 被 动 运 动 时 遇 到 的 阻力 。 检 查 时 嘱 患 者 肌 
肉 放松 ,触摸 感受 肌肉 硬度 ,并 被 动 司 


伸 肢 体感 知 阻力 。 

1. 肌 张 力 减 低 、 表 现 为 肌肉 弛 组 Pe 
柔软 ,被 动 运动 阻力 减低 ,关节 活动 范 A | 
于 扩大 。 见 于 下 运动 神经 元 病变 (如 多 
发 性 神经 病 、 背 链 前 角 灰 质 交 ) 小 脑病 


变 . 某 些 肌 源 性 病变 以 及 脑 和 痊 丹 急性 
变 的 休克 期 等 。 
2. 肌 张力 增高 表现 为 肌肉 较 硬 ， 
被 动 运动 阻力 增加 ,关节 活动 范围 缩 
小 ,见于 锥 体系 和 锥 体外 系 病 变 。 前 者 
表现 为 痉挛 性 肌 张力 增高 ,上 歧 届 肌 和 
下 上 肢 仲 肌 张力 增高 明显 ,被 动 运动 开始 
时 阻力 大 ,终了 时 变 小 , 称 为 折 刀 样 肌 
张力 增高 ;后 者 表现 为 强直 性 肌 张力 增 
高 , 伸 肌 与 届 肌 张力 均 增高 ,向 和 方向 
被 动 运动 H lh 也 区 为 氏 入 


见 图 4-9。 
(三 ) 肌 力 AAA 
肌 力 (muscle strength) 是 指 肌 肉 的 


收缩 力 ， 一 役 以 关节 为 中 心 检查 肌 群 的 齿轮 样 肌 张力 增高 
伸 . 届 .外 展 , 内 收 、 旋 前 和 旋 后 等 功能 ， 图 4-9 ” 肌 张力 增高 


折 刀 样 肌 张 力 增高 


铝 管 样 肌 张 力 增高 
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适用 于 上 运动 神经 元 病变 及 周围 神经 损害 引起 的 瘫痪 。 但 对 单 神经 损害 (如 尺 神经 .正中 神经 
模 神经 、 腓 总 神经 ) 和 局 限 性 痛 黎 前 角 病 变 (如 疹 通 前 角 灰 质 炎 ), 需 要 对 相应 的 单 块 肌肉 分 别 进 

. 六 级 (0 级 ~5 是 天 和 从 查 时 让 患者 依次 做 有 关 肌 肉 收缩 运动 ,检查 者 施 予 阻 
淘 s 患者 用 力 维持 某 一 姿势 时 ,检查 者 用 力 改 变 其 姿势 .以 判断 肌 力 ( 表 4-3)。 


表 4-3 肌 力 的 六 级 记录 法 


0 级 下 闪 ,肌肉 无 收缩 

1 级 肌 钠 可 收缩 .但 不 能 产生 动作 

2 级 肢体 能 在 床 面 上 移动 .但 不 能 抵抗 自身 重力 , 即 不 能 抬 起 
3 级 肢体 能 抵抗 重力 离开 床 面 ,但 不 能 抵抗 阻力 

和 级 及 体能 做 抗 阻 力 动作 ,但 不 完全 

5 级 正常 肌 力 


2. 肌 群 肌 力 测定 ”可 分 别 选择 下 列 运 动 :@D 肩 :外 展 \ 内 收 ;@ 肘 : 届 、 伸 ;图 脏 : 屈 、 伸 ;四 指 : 
屈伸 ;@@ 久 : 忆 、 介 、 外 展 . 内 收 ; 国 叶 : 居 、 伸 ;@ 躁 : 背 届 . 距 届 ;@ 趾 : 背 届 中 届 ;@ 颈 :前 屈 、 后 伸 ; 
0 季 干 : 仰 四 位 拾 头 和 户 ,检查 者 给 予 阻力 .观察 腹 肌 收缩 力 ;俯卧 位 抬头 和 肩 ,检查 硝 汰 肌 收缩 力 . 


3. 各 主要 肌肉 肌 力 检查 方法 见 


见 表 二 4、 


表 4-4 主要 肌肉 肌 力 检查 方法 


肌肉 


三 角 


肪 二 头 肌 


邮 肌 
局 肌 


头 肌 
女 有 


:| 


节 段 
C5~6 
C5~6 


C5~6 
C7~8 
C6~8 
C6~T]l 


C6~8 
C7~8 
C7~TI 
C7~T1 
C6~7 
C7~T1 


1.2~4 


L2~4 
12~5 


14~S2 


神经 
腑 神经 
肌 皮 神 经 


檬 神经 

梳 神 经 

懂 神 经 

正中 神经 . 尺 
神经 

梳 神 经 

梳 神 经 

正中 神经 , 尺 
神经 

正中 神经 ` 尺 
神经 

正中 神经 

尺 神 经 

腰 丛 .股神 经 


股神 经 
闭 孔 神经 , 坐 
上 骨 神 经 


坐骨 神经 


于 辟 外 展 _ 


前 余 届 曲 和 外 旋 


前 辟 届 曲 、 旋 前 
前 辟 伸 直 
受 部 伸 直 
腹部 屈曲 


2-5 指 掌 指 关节 伸 直 


拇指 关节 伸 直 
拇指 关节 屈曲 


指 关 节 屈 曲 
腻 届 由 和 外 展 
脑 民 屈曲 和 内 收 


航 部 局 曲 


膝 部 伸 直 
股 部 内 收 


膝 部 居 曲 


检查 方法 


“上 性 水 平 外 展位 ,检查 者 将 肘 部 向 下 压 


维持 里 部 届 曲 .前 避 外 旋 位 ,检查 者 使 其 促 
直 并 加 阻力 

前 辟 旋 前 ,之 后 届 肘 ,检查 者 加 阻力 

肘 部 做 伸 直 动作 ,检查 者 加 阻力 
维持 腕 部 背 届 位 ,检查 者 自 手 背 下 床 
维持 腕 部 掌 届 位 ,检查 者 自 手 学 上 抬 


维持 指 部 伸 直 ,检查 者 在 近 端 指 节 处 加 压 
伸 拇 指 ,检查 者 加 阻力 
屈 拇 指 ,检查 者 加 阻力 


屈指 ,检查 者 于 指 节 处 上 抬 


维持 腕 部 届 曲 ,检查 才 在 柑 侧 掌 部 加 不 

维持 腕 部 屈曲 ,检查 者 在 尺 侧 堂 部 加 压 
仰 耻 , 届 膝 ,维持 授 部 屈曲 ,检查 者 将 大 腿 
往 足 部 推 

仰卧 ,促膝 ,检查 者 屈曲 之 

仰 咕 ,下肢 伸 直 .两 酚 并 拢 ,检查 者 分 开 之 


俯卧 ,维持 肤 部 届 出 ,检查 者 加 阻力 
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续 表 
肌肉 节 段 神经 功能 检查 方法 
验 大 肌 “1L5-S2 ”性 下 神经 通 部 介 直 ”仰卧 , 膝 部 届 则 90°, 将 膝 部 抬 起 ,检查 考 
加 阻力 
盈 前 肌 14~5 ” 腓 深 神经 。 ” 足 部 背 届 足 部 背 届 ,检查 者 加 阻力 
腓 肠 L5-S2 ” 肥 神 经 足 部 踊 届 膝 部 伸 直 , 踊 届 是 部 ,检查 者 加 阴 力 
路 伸 L4~S11 腓 深 神 经 嚼 趾 伸 直 和 是 部 背 届 ” 嚼 趾 背 届 ,检查 者 加 阻力 
别 届 L5~S2 ” 逐 神 经 跟 趾 踊 屈 器 趾 吨 届 ,检查 者 加 阻力 
趾 伸 用 14~S1 ” 腓 深 神 经 足 2~5 趾 背 应 伸 直 足 趾 ,检查 者 加 阻力 
趾 届 L5~S2 ” 肥 神 经 足 趾 距 屈 中 届 足 趾 ,检查 者 加 阳 力 
4. 轻 竣 检查 法 ”不 能 确定 的 轻 瘫 可 用 以 下 方法 检查 : 
(1) 上 肢 平 伸 试验 (图 4-10A): 双 上 肢 平 举 ,掌心 向 上 , 轻 竣 侧 上 肢 逐 渐 下 垂 和 旋 前 (掌心 向 内 ) 


(2) Barre 分 指 试验 :相对 分 开 双 手 五 指 并 伸 直 , 轻 瘫 侧 手 指 逐 渐 并 拢 届 册 。 

(3) 小 指 征 : 双 上 肢 平 举 ,手心 向 下 , 轻 瘫 侧 小 指 常 轻 度 外 展 。 

(4) Jackson 征 :仰卧 位 双 腿 伸 直 , 轻 竣 侧 下 肢 常 旦 外 旋 位 。 

(5) 下 肢 轻 次 试验 (图 4-10B): 俯 卧 位 , 双 肤 关节 均 届 曲 成 直角 , 轻 竣 侧 小 腿 逐 渐 下 沙 。 


图 4-10 ” 轻 竣 检查 法 
A. 上 肢 轻 瘫 试验 ”、B. 下 肢 轻 瘫 试验 


(四 ) 不 自主 运动 


不 自主 运动 (involuntary movement) 是 观察 患者 有 否 不 能 随意 控制 的 舞蹈 样 动作 .手足 徐 动 、 
册 束 显 动 , 册 疗 这 , 晨 额 (静止 性 .动作 性 和 姿势 性 ) 和 肌 张 力 障碍 等 ,以 及 出 现 的 部 位 .范围 . 程 
度 和 规律 ,与 情绪 ,动作 .寒冷 .饮酒 等 的 关系 ， 并 注意 询问 既往 史 和 家 族 史 。 

共 济 运动 (coordination movement) 检查 首先 观察 患者 日 常 活动 ,如 吃饭 . 穿 衣 . 系 弓 扣 . 取 物 、 
书写 .讲话 ,站立 及 步 态 等 是 否 协 调 , 有 无 动作 性 震颤 和 话音 顿 挑 等 ,然后 再 检查 以 下 试验 : 
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1. 指明 试验 ( finger-to-nose test) 哩 患者 用 示 指 尖 触 及 前 方 距 其 0.5m 检查 者 的 示 指 ,再 触 
己 的 各 尖 , 用 不 同方 向 .速度 . 睁 眼 与 闭 眼 反复 进行 ,两 侧 比 较 ( 图 4-11)。 小 脑 半球 病变 可 见 
痢 具 不 准 ,接近 目标 时 动作 迟缓 或 出 现 动作 (意向 ) 性 居 闫 , 常 超过 目标 (过 指 ), 称 为 辨 距 不 良 
(dysmetria)。 感觉 性 共 济 失调 睁 眼 指 各 时 无 困难 . 闭 眼 时 发 生 障 碍 。 


图 4-11 指 鼻 试验 
A. 正常 “B. 感觉 性 共 济 失调 C. 小 脑 性 共 济 失调 


2. 反击 征 也 称 为 Holmes 反 跳 试验 。 嘱 患者 收 诊 届 肘 ,前 臂 旋 后 、 握 源 , 肘 关节 放 于 桌 上 
或 悬空 靠近 身体 ,检查 者 用 力 拉 其 胶 部 , 受 试 者 屈 肘 抵 抗 ,检查 者 突然 松手 。 正 常情 况 下 屈 肘 动 
作 立 即 停止 ,不 会 击 中 自己 。 小 脑 疾病 患者 失去 迅速 调整 能 力 , 届 肘 力量 使 前 臂 或 掌 部 碰 击 自 
己 的 肩膀 或 面部 ( 图 daly, 


图 4-12 反击 征 


3. 跟 一 膝 一 肥 试 验 (heel-knee-shin test) 到 仰 肝 位 ,上 举 一 侧 下 有 上肢, 用 是 跟 触 及 对 侧 膝 六 ， 
再 沿用 骨 前 缘 下 移 (图 4-13)。 小 脑 损 害 抬 腿 触 膝 时 出 现 辨 距 不 良和 意向 性 震颤 ,下 移 时 反 晃 不 


第 四 章 ”神经 系统 疾病 的 病史 采集 和 体格 检查 


稳 ;感觉 性 共 济 失调 闭 眼 时 足 跟 难 寻 到 膝 

4. 轮 蔡 试 验 ” 嘱 患者 用 前 辟 快 速 旋 前 和 旋 后 (图 4-14), 或 一 手 用 手掌 .手背 连续 安 替 拍打 
对 侧 手掌 ,或 用 足 趾 反 复 快 速 吨 击 地 面 等 。 小 脑 性 共 济 失调 患者 动作 策 扫 , 节律 慢 而 不 协调 , 称 
轮 蔡 运动 障碍 (disdiadochokinesia)- 


图 4-13” 跟 一 膝 一 肥 试 验 图 4-14 轮 替 试验 
A. 上 举 一 侧 下 肢 “B. 用 足 跟 触及 对 侧 下 肢 
C. 沿 肥 骨 前 缘 下 移 


5. 起 坐 试 验 ” 取 仰卧 位 ,双手 交叉 置 于 胸 前 ,不 用 支撑 设 
法 坐 起 。 正 常人 钢 干 届 曲 并 双 腿 下 压 , 小 脑病 变 患 者 髋 部 和 舱 
二 屈曲 , 双 下 上 肢 向 上 抬 离 床 面 ,起 坐 困 难 , 称 联合 届 曲 征 。 

6. 闭 目 难 立 征 试验 (Romberg sign test) 叫 者 双 足 并 拢 站 
立 , 双 手 向 前 平 伸 , 闭 目 (图 4-15)。 闭 眼 时 出 现 摇摆 甚至 跌倒 ， 
称 为 Romberg 征 阳 性 ,提示 关节 位 置 觉 责 失 的 深 感觉 障碍 。 后 
索 病 变 时 出 现 感觉 性 共 济 失调 , 睁 眼 站 立 稳 , 闭 眼 时 不 稳 ; 小 脑 
或 前 庭 病 变 时 睁 眼 闭 眼 均 不 稳 , 闭 眼 更 明显 ;小 脑 曙 部 病变 启 

前 后 倾倒 ,小 脑 半 球 和 前 庭 病 变 向 患 侧 倾倒 。 
(六 ) 姿势 与 步 态 
下 与 步 态 (stance and gait) 检查 时 检查 者 须 从 前 面 ,后面 


和 侧面 分 别 观察 患者 的 姿势 . 步 态 .起步 情况 . 步 幅 和 速度 等 。 
rd 然后 较 快 的 速度 正常 行走 ， 

然后 转身 。 要 求 患 者 足 跟 或 足 尖 行走 ,以 及 双 足 一 前 一 后 地 走 

直线 。 走 直线 时 可 今 患 者 首先 睁 眼 然后 闭 眼 ,观察 ei 

衡 。 站 立时 的 阔 基 底 和 行走 时 的 双 足 距离 宽 提 示 平 衡 障 碍 图 4-15 闭 目 难 立 征 


见于 小 脑 条 


= | EL a 
常见 异常 


莹 病变 利和 额 叶 病变 等 。 
态 和 : 截 次 步 态 ,慌张 步 态 . 摇 搜 步 态 . 跨 阅 步 态 .感觉 
态 异 常 。 
六 、 感 觉 系 统 谷 丛 

感觉 系统 检查 主观 性 强 , 宜 在 环境 安静 .患者 情绪 稳定 的 情况 下 进行 。 检 查 者 点 耐心 细致 ， 
雯 时 使 患者 充分 配合 。 检 查 时 自 感觉 缺失 部 位 查 向 正常 部 位 , 自 肢 体 远 端 查 向 近 端 ,注意 左 布 、 
远近 端 对 比 ,必要 时 重复 检查 ,切忌 上 暗示 性 提问 ,以 获取 准确 的 资料 。 

(一 ) 浅 感觉 

1. 痛觉 ”检查 时 用 大 头 针 的 尖端 和 钝 端 交替 轻 刺 皮肤 ,询问 是 行 次 痢 


济 失调 ,弥漫 
包括 痉挛 性 偏瘫 2 
性 共 济 失调 步 态 .小脑 步 态 等 , 详 见 第 三 


ep 
[Ma 


superficial aensalion ) 
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2. 触觉 检 el 最 者 闭 目 .用 棉花 捡 成 细 条 轻 触 皮肤 ,询问 触 碰 部 位 ,或 者 让 患者 随 着 
检查 者 的 甬 僻 数 说 出 ”1 .2.3 

3. 温度 党 用 要 Ee (0~10 沁 ) 和 热 水 40~50Y ) 的 玻璃 试管 ,分 别 接触 皮肤 ,辨别 冷 . 热 感 。 
如 痛 、 和 触觉 无 改变 ,一 般 可 不必 再 查 温 度 觉 : 如 有 感觉 隆 碍 ,应 记录 部 位 .范围 和 是 否 双 侧 对 称 等 - 

(二 ) 深 感 党 (cop nation .probrioeeptive sensation) 

1. 运动 觉 电 阁 闭 | ,从 达 者 用 拇指 和 示 指 轻 轻 夹 住 患者 手指 或 足 趾 末 节 两 侧 , 上 下 移动 
5? 左右 ,让 患 阁 浪 别 * 向 上 ”向 下 ”移动 .如 感觉 不 明显 可 加 大 活动 幅度 或 测试 较 大 关节 

2. 位 置 觉 起 者 辕 目 . 检 在 省 将 其 肢体 摆 成 某 一 姿势 ,请 患者 描 | 肢体 模仿 : 

3. 振动 觉 ”将 振动 的 音义 配置 于 骨 降 起 处 ,如 手指 、 伐 尺骨 苓 突 、. 鹰 嘴 .锁骨 . 足 趾 .内 外 躁 、 
肥 骨 . 膝 . 稿 前 上 环 和 肋 符 等 处 .询问 有 无 振动 感 和 持续 时 间 ,并 两 侧 对 比 。 

) 复合 (1 感觉 (vnesthesia senxsation seortical sensation) 

. 定位 觉 是 寿 癌 | 昌 手 指 或 视 签 者 皮肤 后 ,让 甚 指出 接触 的 部 位 。 

2. 两 点 辨别 觉 峡 考 Cae 分 开 一 定 距离 的 钝 双 脚 规 接触 皮肤 ,如 患者 感觉 为 两 点 时 
再 缩小 间距 , 直至 感觉 为 一 点 为 止 .两 点 须 同时 刺激 ,用 力 相 等 。 正 常 值 指 尖 为 2~-4mm ,手背 为 
2~3cm, 颈 二 为 6~7cm 

3. 图 形 觉 黔 者 半月 .用 鳄 针 在 皮肤 上 夯 出 简单 图 形 , 如 三 角形 、 图 形 或 1.2 .3 等 数字 ,让 
是 者 办 出 ,应 双 侧 对 照 - 

4. 实体 觉 患者 闭 目 , 令 其 用 单 手 触 摸 常 用 物品 如 钥匙 纽扣 ,钢笔 硬币 等 .说 出 物品 形状 
和 名 称 ,注意 两 于 对 比 ， 


七 . 及 射 检查 

反射 (reflex ) 检查 包括 深 反 射 浅 反射 . 阵 挛 和 病理 反射 等 。 反 射 的 检查 比较 客观 , 较 少 受 
到 意识 活动 的 影响 ,但 检查 时 患 冰 应 保持 安 de 检查 时 应 注意 反射 的 改变 程度 和 两 
侧 是 否 对 称 , 后 者 尤为 重要 .根据 反射 的 改变 可 分 为 亢进 活跃 (或 增强 )、 正 常 ,减弱 和 消失 。 

(一 ) 深 反射 

et me 节 反 射 。 

.及 二 头 肌 反射 (biceps reflex) 由 C5~6 支配 ,经 肌 皮 神 经 传导 。 患 者 坐位 或 甲 位 , 肘 部 

间 本 二 检查 者 左 拇指 (坐位 ) 或 左 中 指 ( 卧 位 ) 置 于 患者 肘 部 及 二 头 肌 肌 腿 上 ,用 左手 持 吨 
诊 锤 吊 击 左 拇 或 中 指 ,反射 为 肽 二 头 肌 收缩 ,引起 届 肘 (网 4-16)。 


坐位 检查 法 卧 位 检查 法 
图 4-16 肪 二 头 肌 反射 


第 四 章 ”神经 系统 疾病 的 病史 采集 和 体格 检查 


2. 肢 三 头 肌 反 射 (triceps reflex) ”由 C6~7 支配 ,经 模 神经 传导 。 患 者 坐位 或 耻 位 ,患者 上 
臂 外 展 , 肘 部 半 屈 ,检查 者 托 持 其 上 臂 , 用 吨 诊 锤 直接 吨 击 鹰 嘴 上 方 肪 三 头 肌 肌 妥 ,反射 为 肽 三 
头 肌 收缩 ,引起 前 臂 伸 展 ( 图 4-17)。 


坐位 检查 法 卧 位 检查 法 
图 4-17 腑 三 头 肌 反 身 


3. 梯 骨 腊 反 射 (radial reflex) 由 C5~8 支配 ,经 模 神 经 传导 。 患 者 坐位 或 卧 位 ,前 辟 半 屈 半 
旋 前 位 ,检查 时 即 击 横 骨 下 端 ,反射 为 肽 模 肌 收缩 ,引起 肘 部 屈曲 .前臂 旋 前 (多 4-18)。 


CQ 


SA 


坐位 检查 法 卧 位 检查 法 
图 4-18 模 骨膜 反射 


4. 膝 反 射 (knee jerk) 由 L2~4 支配 ,经 股神 经 传导 。 患 者 取 坐 位 时 膝 关节 届 申 90。 ,小 腿 
自然 下 垂 ,与 大 腿 呈 直角 ; 仰 革 位 时 检查 者 用 左手 从 双 膝 后 托 起 关节 呈 120。 局 册 ,右手 用 邑 诊 
锤 吨 击 通 骨 下 股 四 头 肌 肌 妥 , 反 射 为 小 腿 伸展 (网 4-19)， 

5. 中 反射 (ankle reflex ) 由 S1~2 支配 ,经 肥 神 经 传导 。 患 者 取 仰 卧 位 ,屈膝 约 90° , 旺 外 展 
位 ,检查 者 用 左手 使 足 背 局 成 直角 , 印 击 跟 肤 , 反 射 为 足 踊 届 ; 或 俯 肝 位, 届 膝 90° ,检查 者 用 左手 
按 是 中 ,再 外 击 跟 有 肆 ;或 患者 跪 于 床 边 , 足 甚 于 床 外 , 邑 击 跟 妥 ( 图 4-20). 


第 四 章 ”神经 系统 疾病 的 病史 采集 和 体格 检查 


卧 位 检查 法 
图 4-19 膝 反 射 


加 强 检查 法 


坐位 检查 法 
仙 卧 位 检查 法 俯卧 位 检查 法 


6. 阵 挛 (clonus) 
clonus): 患 者 仰 甲 ,下 上 肢 促 直 , 检 查 者 用 


收缩 ,导致 是 部 交替 性 届 促 动作 (图 4-21)。 


4-21 


7. 霍 夫 曼 征 (offmann 征 ) 由 C7~TI1 支配 ， 
经 正中 神经 传导 。 患 省 手指 微 届 ,检查 者 左手 握 
中 省 腕 部 ,右手 赤 指 和 中 指 夹 住 患者 中 指 ,以 拇 
指 快速 地 向 下 拨 动 患 疹 中指 指甲 ,阳性 反应 为 拇 
指 屈 出 内 收 和 其 他 各 指 户 肯 (图 4-22). 


图 4-20 ” 踩 反 射 


是 腿 反 射 高 度 亢进 表现 ,见于 锥 体 束 损害 。 


跪 位 检查 法 


更 阵 挛 


图 4-22 ”Hoffmann 征 


常见 的 有 :中 通 阵 挛 (knee 
母 示 两 指 提 住 瞬 骨 上 缘 , 突然 而 迅速 地 向 下 方 推动 , 通 
骨 发 生 连 续 节 律 性 上 下 颜 动 ;@@ 趴 阵 挛 (ankle clonus): 较 常见 ,检查 者 


左手 托 患者 胭 窝 ,使 膝 
关节 半 届 则 ,右手 担 足 前 部 ,迅速 而 突然 用 力 ,使 足 背 届 , 并 用 手持 续 压 于 足 底 , 跟 妥 发 生 节 律 必 


> = 


A 
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8. Rossolimo 征 ”由 L5~S1 支配 ,经 肥 神 经 传导 。 患 者 仰 甲 , 双 下 肢 仲 址 ,检查 洛 用 手 
指 或 即 诊 锤 急促 地 弹拨 或 印 击 足 趾 踊 面 ,阴性 反应 为 足 趾 向 路 面 届 曲 ( 图 4-23) ”以 往 该 征 与 
Hoffmann 征 被 列 和 人 病理 反射 ,实际 上 是 牵 张 反射 ,阳性 可 视 为 妥 反 射 亢进 表现 , 见 本 : 锥 体 束 损 
害 , 也 见于 腿 反 射 活跃 的 正常 人 。 

(二 ) 浅 反 射 

浅 反射 是 刺激 皮肤 .黏膜 .角膜 等 引起 肌肉 快速 收缩 反应 。 角 膜 反 射 . 咽 反 射 和 软 膛 反射 见 
脑 神经 检查 。 

1. 腹壁 反射 (abdominal reflex) 由 T7~12 支配 ,经 肋 间 神经 传导 - 官 者 仰 耻 , 双 下 肢 略 屈 有 
使 腹 肌 松弛 ,用 钝 针 或 竹 签 沿 肋 弓 下 缘 (T7~8)、 脐 孔 水 平 (T9~10) 和 腹股沟 上 (T11~12) 平 行 方向 ， 
由 外 向 内 轻 划 两 侧 腹壁 皮肤 ,反应 为 该 侧 腹 肌 收缩 , 膀 孔 向 刺激 部 分 偏 移 ,分别 为 上 .中 .下 腹壁 
反射 (图 4-24)。 肥 胖 者 和 经 产妇 可 引 不 出 。 


es ) 


图 4-23 Rossolimo 征 图 4-24 ”腹壁 反射 


2. 提 塞 反射 (cremasteric reflex) 由 LI-2 支配 ,经 生殖 股神 经 传导 。 用 钝 针 自 上 向 下 轻 划 
大 腿 上 部 内 侧 皮 肤 , 反 应 为 该 侧 提 符 肌 收缩 使 面 丸 上 提 。 年 老 体 豪 患 者 可 引 不 出 。 

3. 踊 反 射 (plantar reflex) 由 S1-2 支配 ,经 肥 神 经 传导 。 用 竹 签 轻 划 是 底 外 侧 , 自足 跟 向 
前 至 小 趾 根 部 足 掌 时 转向 内 侧 , 反 射 为 足 趾 踊 届 (图 4-25A)。 


图 4-25 中 反射 和 Babinski 征 
A. 正常 踢 反 射 “B. Babinski 征 


4. 肛门 反射 (anal reflex) 由 S4~5 支配 ,经 月 [ 尾 神 经 传导 。 用 竹 签 轻 划 肝 门 膨 间 皮肤 , 正 
党 反射 表现 为 肛门 外 括约肌 收缩 - 
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巴 宾 斯 基 征 (Bahinski sign) 是 经 
典 的 病理 反射 .提示 锥 体 束 受 损 :检查 方 


法 同 野 反射 , 外侧 
他 是 
反射 。 

2 
征 : 此 
G@) Oppenheim 征 : 
缘 自 三 向 下 用 力 - 
用 力 - 


3. 强 握 反射 


反射 ,成 人 见于 对 


4. 冰 髓 自主 
届 册 (三 短 反 射 ) 
下 竖 毛 .出 汗 . 皮 | 


上 扇形 展开 ( 
. 巴 宾 斯 基 等 位 征 ”包括 :D Chaddock 


外 中 下 方向 前 划 诗 足 背 外 侧 ; 


F 奈 第 4.5 足 
至 于 这 些 等 位 征用 


Oppenheim 


:反应 为 踊 趾 背 记 .可 伴 其 
图 4-25B). 也 称 为 仲 性 距 


-一 


Chaddock 


Schieffer Pussep 


Gordon 
. 4-26 ”Babinski 等 位 征 

昌 拉 指 和 术 指 沿 服 骨 前 
消 ;3 Scheffer 征 : 用 手 挤 故 跟 妥 ;@ Gordon 征 :用 手 挤 压 腓 肠 肌 ;@) Gonda 征 : 
趾 , 数 分 钟 后 突然 放松 :@ Pussep 征 : 轻 划 足 背 外 侧 缘 。 阴 性 反应 均 为 趾 背 屈 。 
性 反应 的 病理 意义 .临床 上 一 般 认为 同 Babinski 征 ( 图 4-26)。 

指 检查 者 用 于 指 触摸 患者 手掌 时 被 强直 性 担 住 的 一 种 反射 。 新 生 儿 为 正常 
侧 额 吐 运动 前 区 病变 . 
反射 “ 答 般 横 吐 性 病变 时 . 针 刺 病变 平面 以 下 皮肤 引起 单 侧 或 双 侧 散 、 膝 、 踩 部 
和 Babinski 征 阴 性。 若 双 侧 届 用 并 伴 腹 肌 收缩 .膀胱 及 直肠 排 空 , 以 及 病变 以 
发 红 等 . 称 为 总 体 反射 - 


八 、 脑 懂 制 激 征 检查 


F 


1 


脑膜 刺激 征 
节 段 的 将 神经 根 


征 。 脑 膜 刺激 和 和 


页 


包括 人 额 强直 . 克 医 格 征 (Kermig sign) 和 布 鲁 津 斯 基 征 (Bradzinski sign) 等 , 颈 上 
受 刺激 引起 颈 强直 . 腰 做 节 段 但 神 经 根 受 刺激 , 则 出 现 Kemig 征 和 Brudzinski 
LL 于 脑膜 炎 ,蛛网 膜 下 腔 出 血 、 脑 水 肿 及 颅 内 压 增 高 等 , 深 昏 迷 时 脑膜 刺激 征 可 


消失 。 检 查 方法 包括 : 
1. 屈 颈 试验 ”患者 仰 忠 ,检查 者 托 患 者 顶部 并 使 其 头 部 前 届 而 表现 不 同 程度 的 倾 强 ,被 动 
届 颈 受 限 , 称 为 颈 强 直 , 但 震 排 除 颈椎 病 。 正 常人 届 颈 时 下 闫 可 触及 胸骨 柄 ,部 分 老年 人 和 肥胖 


者 除外 。 


2. 克 匿 格 征 (Kernig sign) 患者 仰 围 ,下 肢 于 航 、 膝 关节 处 届 曲 成 直角 ,检查 者 于 膝 关节 


处 试行 仲 直 小 腿 
如 颈 强 (+) 而 Ke 


铬 等 - 


(图 4-27), 如 伸 直 受 限 并 出 现 疼痛 ,大 、 小 腿 间 夹 角 <135" ,为 Kernig 征 阳 性 。 
rnig 征 ( 一 ), 称 为 贷 强 -Kernig 征 分 离 ,见于 后 颅 窝 占 位 性 病变 和 小 脑 扁 桃 体 


图 4-27 克 匿 格 征 


第 四 章 ”神经 系统 疾病 的 病史 采集 和 体格 检查 


3. 布 鲁 津 斯 基 征 (Brudzinski sign) 患者 仰 扑 屈 倾 时 出 现 双 侧 舰 . 肤 部 屈 遇 (图 4-28); 一 
侧 下 肢 膝 关节 届 曲 位 ,检查 者 使 该 侧 下 肢 向 腹部 屈曲 ,对 侧 下 肢 亦 发 生 屈 曲 ( 下 肢 征 ), 均 为 
Brudzinski 征 (+)。 


图 4-28 布 鲁 津 斯 基 征 


九 、 自 让 神经 俭 查 

自主 神经 系统 由 交感 神经 和 副交感 神经 系统 组 成 。 交 感 神经 系统 受 刺激 产生 :心动 过 速 、 
支气管 扩张 . 痛 上 腺 素 和 去 甲 友 上 腺 素 释 放 ( 维 持 血 压 ) 胃 肠 道 旺 动 减弱 .排尿 抑制 . 排 汗 增加 和 
瞳孔 扩大 。 副 交感 神经 系统 受 刺激 产生 :心动 过 组 .支气管 收缩 .唾液 和 泪液 分 泌 增加 、 胃 肠 是 
动 增加 ,勃起 亢进 排尿 增加 和 瞳孔 缩小 。 自 主神 经 检查 包括 一 般 检查 .内脏 和 括约肌 功能 、 自 
主神 经 反射 和 相关 的 实验 室 检查 等 。 

(一 ) 一 般 检查 

注意 皮肤 条 膜 和 毛发 指甲 的 外 观 和 营养 状态 .小 汗 情况 和 瞳孔 反射 等 情况 。 

1. 皮肤 慕 膜 颜色 (苍白 ,潮红 发绀 .红斑 .色素 沉着 .色素 脱 失 等 ). 质 地 (光滑 . 变 硬 . 增 厚 、 
变 薄 , 脱 居 干燥 ,潮湿 等 ). 温 度 (发 热 .发 凉 ) 以 及 水 肿 溃疡 和 压 疮 等 。 
2. 毛发 和 指甲 多毛、 毛发 稀 朴 .局 部 脱毛 , 指 和 趾甲 变 厚 .变形 . 松 脆 .脱落 等 。 
3. 出 汗 ”全身 或 局 部 出 汗 过 多 .过 少 或 无 汗 等 。 汗腺 分 泌 增多 时 ,可 通过 肉眼 观察 ;无 汗 或 
少 计 可 通过 触摸 感知 皮肤 的 干 湿度 ,必要 时 可 进行 两 侧 对 比 。 

4. 瞳孔 正常 的 瞳孔 对 光 反射 和 调节 反射 见 脑 神经 部 分 。 

(二 ) 内 脏 及 括约肌 功能 

注 总 因 肠 功能 (如 胃 下 徘 . 腹 胀 .便秘 等 ), 排 尿 障碍 及 性 质 ( 尿 急 . 尿 频 、 排 永 用 难 、 尿 注 民 s 
屎 失禁 .自动 膀胱 等 ) 下 腹部 膀胱 区 膨胀 程度 等 。 

(三 ) 自主 神经 反射 

1. 坚 毛 试验 ”皮肤 受 寒冷 或 播 划 刺 激 ,可 引起 坚 毛 肌 ( 由 交感 神经 支配 ) 收缩 ,局 部 出 现 竖 
毛 反应 , 毛 瞄 隆起 如 鸡皮 状 , 爱 渐 向 周 半 扩 散 , 刺 激 后 7~10 秒 最 明显 ,15~20 秒 后 消失 。 坚 毛 反 
应 一 般 扩展 至 脊 骼 横贯 性 损害 的 平面 停止 ,可 帮助 判断 脊 通 损害 的 部 位 。 

2. 皮肤 划 痕 试验 ”用 钝 竹 签 在 两 侧 胸 腹壁 皮肤 适度 加 压 划 -- 条 线 ,数秒 钟 后 出 现 魏 线条 ， 
稍 后 变 为 红 条 纹 ,为 正常 反应 ;如 划 线 后 白 线条 持续 较 久 超过 5 分 钟 ,为 交感 神经 兴奋 性 增高 ; 
红 条 纹 持续 较 入 ( 数 小 时 ) 昌明 显 增 宽 或 隆起 ,为 副交感 神经 兴奋 性 增高 或 交感 神经 麻辣 。 

3. 眼 心 反 射 ” 详 见 脑 神经 检查 。 迷 走神 经 麻痹 者 无 反应 。 交 感 神经 功能 亢进 者 压迫 后 肪 
搏 不 减 慢 甚 至 加 快 , 称 为 倒 错 反应 。 

(四 ) 自主 神经 实验 检查 

1. 血压 和 脉搏 的 卧 立 位 试验 ”让 患者 安静 平 转 数 分 钟 , 测 血 压 和 1 分 钟 脉搏 ,然后 嘱 患 者 
直立 ,2 分 钟 后 复 测 血压 和 脉搏 。 正 常人 血 太 下降 范 围 为 10mmHg, 脉 捕 最 多 增加 10~12 次 / 分. 
特 发 性 直立 性 低 血 压 和 Shy-Drager 综合 征 的 患者 ,站 立 后 收缩 太 降 低 守 20mmHg, 合 张 打 降低 
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大 10mmHg ,脉搏 次 数 增 加 或 减少 超过 10~12 次 /分 ,提示 自 主神 经 兴奋 性 增高 。 

2. 汗腺 分 泌 ”发汗 试验 砚 演 粉 法 ): 先 将 碘 2g、 欧 麻油 10ml 与 96% 乙醇 100ml 配制 成 碘 液 ， 
涂 满 全 身 , 待 十 后 均匀 涂 淀粉 .皮下 注射 3 香 碱 10mg 使 全 身 出 汗 。 淀 粉 遇 湿 后 与 碘 发 生 反 
应 ,使 出 汗 处 皮肤 变 蓝 .无 汗 处 皮 色 不 变 . 验 可 指示 交感 神经 功能 障碍 范围 。 头 、 颈 及 上 胸 
部 交感 神经 支配 来 自 C8~Tl 痊 船 侧 角 ., 节 后 纤维 由 颈 上 (至 头 ) 和 颈 中 神经 节 ( 至 颈 、 上 胸 ) 发 出 ; 
上 肢 交 感 神 经 支配 来 白 T2~8. 闻 后 纤维 由 颈 下 神经 节 发 出 ; 驱 干 交感 神经 支配 来 自 T5~12; 下 
肢 来 自 T10~L3， 但 此 季 段 性 分 布 可 以 有 和 较 大 的 个 体 差 异 。 

3. 性 功能 障碍 的 电 生 理 检 查 ”中枢 和 周围 神经 系统 的 病变 ,以 及 神经 系统 以 外 的 病变 均 可 
以 造成 性 功能 隘 查 , 电 生 理 检 查 对 鉴别 诊断 的 帮助 有 限 。Q@ 球 海绵 体 反射 :用 电极 刺激 阴茎 背 
神经 ,同心 加 电极 记 3 体 肌 的 肌 电 图 ,观察 诱发 反应 的 潜伏 期 ,主要 用 于 检测 骨髓 节 上 段 性 
病变 ,但 敏感 性 和 特异 性 3) 括 约 肌 肌 电 图 :包括 尿道 括约肌 肌 电 图 和 肛门 外 括约肌 肌 电 图 两 
部 分 ,也 用 于 检测 低 盘 和 节 段 性 病变 . 因 酚 者 均 由 S2~4 神经 支配 ,为 了 减少 患者 的 痛 蔡 ,后 者 在 临 
床上 更 为 常用 ; 

4. 排尿 障碍 的 尿道 动力 学 检查 ”通过 膀胱 测 压 和 容量 改变 ,主要 用 于 区 分 各 种 神经 源 性 膀 
胱 。 患 省 排尿 后 在 无 菌 条 件 下 导 尿 ,记录 残余 尿 旺 ,然后 分 别 注入 4C 和 40 的 无 菌 生理 盐水 ， 
了 解 患 省 有 无 冷 热 感 和 脱 胀 感 , 最 后 接 压 力 计 . 以 80~100 滴 /分 的 速度 注入 生理 盐水 ,每 注入 
50ml 记录 压力 一 次 。 正 常人 能 养 别 膀胱 冷 热 和 膨胀 .膀胱 容量 达 150~200ml 时 有 尿 意 .无 残余 
尿 或 残余 尿 少 于 50ml。 排 尿 障碍 包括 感觉 障碍 性 膀胱 .运动 性 无 张力 膀胱 .自主 性 膀胱 .反射 性 
膀胱 和 无 抑制 性 膀胱 等 , 详 见 第 
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- 瘟 第 十 五 节 “排尿 障碍 ”。 
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| 入 
| 感 堆 题 
| 
1. 不 同 水 平 脑 千 损害 出 现 何 种 呼吸 节律 异常 ? 
2. 简 述 展 迷 患者 脑 干 反射 的 检查 方法 
\ 人 朱 征 是 什么 ? 


? 病变 部 位 如 何 ? 


| 5. 列举 常见 的 步 态 并 常 和 临床 


| 0， 简 述 Babinski 征 的 检查 方法 和 临床 意义 .以 及 其 等 位 征 的 检查 方法 
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经 过 详细 询问 病史 和 仔细 查 体 之 后 ,临床 医师 能 得 出 部 分 疾病 的 临床 诊断 。 但 是 ,多 数 情 


况 下 ,还 需要 进行 实验 室 检查 。 实 验 室 检查 在 某 种 意义 上 来 说 是 为 ea 
的 ,这 些 辅助 检查 对 疾病 的 临床 诊断 和 鉴别 诊断 具有 十 分 重要 的 意义 。 随 着 技术 的 进步 ,检查 
PT 目前 临床 比较 常用 的 辅助 检查 包括 : 脑 硝 液 .神经 影像 学 、 神 经 电 生理 学 、 血 
管 超声 ,放射 性 核 素 ,病理 .基因 诊断 等 检查 。 本 章 主 要 介绍 临床 比较 党 


用 的 检查 技术 及 其 临 


床 应 用 。 
第 一 节 “腰椎 穿刺 和 脑脊液 检查 
疝 疹 液 (cerebrospinal fluid,CSF ) 为 上 失 状 罕 ” 硬 脑膜 
无 色 透 明 的 液体 ,充满 在 各 脑室 .蛛网 


AN) 蛛网 腊 粒 
2 第 三 脑室 脉络 从 


坟 全 ei 


色 
下 腔 和 冰 骨 中 央 管 内 ,对 脑 和 冰 髓 具 
保护 ,支持 和 营养 作用 。CSF 产生 于 
商 室 脉络 从 ( plexus chorioideus), 主要 
是 侧 脑室 脉络 从 ,其 产生 的 量 占 CSF 总 
量 的 95% 左右 。CSF 经 室 间 孔 (Monro 
孔 ) 进 入 第 三 脑室 .中 脑 导 水 管 .第 四 脑 
室 ,最 后 经 第 四 脑室 室 正 中 孔 (Magendie 
扎 ) 和 两 个 侧 孔 (Luschka 孔 ) 流 到 脑 和 
冰 髓 表面 的 蛛网 膜 下 腔 和 脑 池 。 大 部 
分 CSF 经 脑 容 隆 面 的 蛛网 膜 颗粒 吸收 
所 上 矢 状 穴 (superior sagittal sinus), 小 
郭 分 经 硝 神 经 根 间 际 吸收 (图 5-1)。 

成 人 CSF 总 量 平均 为 130ml, 其 生 
成 速度 为 0.3~0.5ml/min, 每 日 生成 约 
500ml。 正常 情况 下 血液 中 的 各 种 化 学 成 分 只 能 选择 性 地 进入 CSF 中 ,这 种 功能 称 为 血 一 脑 将 
液 屏 EE (blood-cere brospinal fluid barrier, BCB)。 在 病理 情况 下 ,BCB 破坏 和 其 通 透 性 增高 可 使 
发 生 改 变 ,CSF 生理 ,生化 等 特性 的 改变 ,对 中 枢 神 经 系统 感染 .蛛网 膜 下 腔 出 血 ,脑膜 
J 诊断 鉴别 诊断 ,疗效 和 预后 判断 具有 重要 的 价值 。 诊 断 中 枢 神 经 系统 
穿刺 获取 脑 消 液 以 协助 诊断 ;治疗 性 穿刺 (therapeutic puncture ) 主要 
是 注入 药物 或 行内 外 引流 术 等 


小 脑 延 拨 池 
第 四 脑室 正中 孔 


5-1 脑脊液 循环 


、 朋 梭 罕 币 


刺 (lumbar puncture) 是 神经 内 科 应 用 非常 普遍 的 辅助 检查 ,对 于 疾病 的 诊断 有 重要 
其 适应 证 .禁忌 证 和 并 发 症 
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. 适应 证 
贸 到 CSF 做 各 种 检查 以 助 中 和 枢 神 经 系统 疾病 如 感染 ,蛛网 膜 下 腔 出 血 、 脑 膜 癌 病 等 的 诊断 
@2) 测 瑟 顾 内 上 压 或 行动 力学 试验 以 明确 鼎 内 压 高 低 及 次 护 腔 、 横 窦 通 畅 情况 。 

(3) 动态 观察 CSF 变化 以 助 判断 病情 、 预 后 及 指导 治疗 。 

(4) 注入 放射 性 核 索 行 脐 、 
(5) 注 人 液体 或 放出 CSF 以 
2, 禁忌 证 

(DD) 上 顺 内 床 明 显 升 剖 ,或 己 有 脑 办 
(2) 穿刺 部 位 有 感染 灶 .存储 结核 或 开放 性 损伤 。 

GB) 明显 出 血 倾向 豆 站 危重 不 宜 搬 动 。 

(4) 状 笑 压迫 症 的 至 秘 功 能 处 于 即将 炎 失 的 临界 状态 。 
3. 并 发 症 及 其 防治 
(1) 低 顾 村 综 合 征 : 指 侧 由 位 腰 


维持 调整 磊 内 压 平 衡 ,或 注 和 药物 治疗 相应 疾病 。 


.特别 是 怀疑 后 颅 窜 存 在 占 位 性 病变 ， 


椎 穿刺 脑 次 液压 力 在 60~80mmH50 以 下 ,较为 常见 。 患 者 于 
坐 起 后 头 首 明显 加 剧 , 平 卧 或 头 低位 时 头 首 即 可 减轻 或 缓解 。 多 因 穿 刺 针 过 粗 ,有 穿刺 技 术 不 热 
练 或 术 后 起 床 过 时 ,使 脑 疹 液 自 将 膜 穿刺 孔 不 断 外 流 。 故 应 使 用 细 针 穿刺 , 放 液 量 不 宜 过 多 ,一 
般 为 2~4ml, 不 超过 10ml， 术 后 至 少 去 := 顶 平 耻 4-6 小 时 。 一 旦 出 现 低 颅 压 症 状 , 宜 多 饮水 和 卧 
床 休息 ,严重 5 里 盐水 1000~1500ml。 
(2) 脑 站 形成 :在 鼎 内 压 当 腰 椎 穿刺 放 脑 疹 液 过 多 过 快 时 ,可 在 穿刺 当时 或 术 后 数 
nmi gs {至 死亡 。 因 此 , 须 严格 掌握 腰椎 穿刺 指 征 ,怀疑 后 
页 窜 占 位 病变 者 应 先 做 影像 学 检查 明确 .有 颅 内 高 压 征兆 者 可 先 使 用 脱水 剂 后 再 做 腰 穿 。 如 腰 
pas 压力 升 澡 ,应 不 放 或 少 放 脑 次 液 , 并 即刻 给 予 脱 水 ,利尿 剂 治疗 以 降低 颅 内 压 。 
GB) 神经 根 痛 : 如 针尖 刺 伤 马尾 神经 .会 引起 暂时 性 神经 根 痛 ,一般 不 需要 特殊 处 理 。 
(4) 其 他 :包括 少见 的 并 发 症 , 如 感染 .出 血 等 。 
4. 操作 和 测 压 
(操作 :通常 取 弯 腰 侧 扑 位 (多 左 侧 卧 位 ) (图 5-2), 患 者 届 颈 抱 膝 , 疹 背 尽量 靠近 床 面 。 局 
乡 规 消毒 及 该 醇 后 , 戴 橡 皮 手 套 , 自 13~4(L2~S1 间隙 均 可 ) 权 间隙 穿刺 。 穿 刺 针 沿 棘 突 方 
向 缓慢 刺 入 , 进 针 过 程 中 针尖 遇 到 骨 质 时 ,应 将 针 退 至 皮下 待 纠正 角度 后 再 进行 穿刺 。 进 针 约 
4~6cm 时 , 即 可 穿 破 硬 肉 膜 而 达 蛛 网 膜 下 腔 , 抽 出 针 芯 流出 脑 疹 液 , 测 压 和 留 取 脑 硝 液 后 ,再 hr 
入 针 蕊 拨 出 穿刺 针 。 穿 刺 点 稍 加 压 止 血 , 数 以 消毒 纱布 并 用 胶布 固定 。 术 后 平 转 4~6 小 时 。 大 
初 压 超过 300mmH20 时 则 不 宜 放 液 , 仅 取 测 压 管内 的 脑 状 液 送 细胞 计数 及 蛋白 定量 即 可 。 


锯 后 上 苯 


一 一 L3~4 椎 间 妥 


图 5-2 ”腰椎 穿刺 体位 ( 左 侧 耻 位 ) 


2) 压力 : -有 役 采 用 测 压 管 进 行 检查 ,腰椎 穿刺 成 功 后 接 上 压力 管 , 喝 患者 充分 放松 , 脑 背 液 
在 床 力 管 中 上 上 升 到 一定 的 高 度 而 不 百 继 续 上 升 ,此 时 的 压力 即 为 初 厌 。 放 出 一 定 基 的 脑 兰 液 后 
击 测 的 压力 为 终 太 ， 侧 苇 位 的 正常 压力 一 般 成 人 为 80~180mmH:0, > 200mmfHL2O 提示 颅 内 | ee 
商 ,<80mmH20 提 泉 颅 内 压 降 低压 力 增高 见于 颅 内 占 位 性 病变 、. 脑 外 伤 . 颅 内 感 兴 蛛网 膜 


人 


El 
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腔 出 血 、 静 脉 罕 血栓 形成 、 良 性 颅 内 压 增高 等 。 奈 力 降低 主要 见于 低 颅 压 、 脱 水 .休克 . 兰 馆 蛛网 
漠 下 腔 梗阻 和 CSF 漏 等 。 

着 髓 病变 颖 有 椎 管 阻 寒 可 选用 压力 动力 学 检查 ,包括 压 式 试验 和 压 腹 试验 。 行 讨 腹 试验 
时 检查 者 以 拳头 或 手掌 用 力 压 迫 患 者 腹部 ,CSF 压力 迅速 上 升 ,解除 压迫 后 CSF 不 力 迅 速 下 
降 。 如 穿刺 针 不 通畅 或 不 在 蛛网 膜 下 腔 , 压 腹 试 验 CSF 压力 不 升 。 压 颈 试 验 又 称 你 肯 试 验 
(Queckenstedt test), 指 腰椎 穿刺 时 用 手 或 血压 计 袖 带 压 迫 双 侧 颈 静 脉 使 里 内 戎 脉 充 血 ,观察 鼎 内 
讨 升 降 情况 。 正 常情 况 下 压 颈 后 CSF 压力 迅速 上 升 100~200mmH0, 解 除 不 肛 后 ,压力 迅速 下 
降 至 初 压 水 平 。 如 在 穿刺 部 位 以 上 有 椎 管 梗阻 , 奈 颈 时 压力 不 上 升 ( 完 全 梗阻 ), 或 上 升 .下降 缓 
慢 (部 分 梗阻 ), 称 为 压 颈 试 验 阳性 。 如 有 颅 内 压 升 高 或 怀疑 后 颅 窝 肿瘤 者 , 禁 行 压 绒 试 验 ,以 锡 
发 生 脑 疝 。 单 侧 压 颈 试验 CSF 压力 不 上 升 提 示 同 侧 静 脉 窦 ( 乙 状 罕 . 横 窦 ) 受阻 。 


-、 脑 状 液 检举 


1. 常规 检查 

(1) 性 状 :正常 CSF 无 色 透 明 。 如 CSF 为 血性 或 粉红 色 可 用 三 管 试验 法 加 以 鉴别 ,连续 用 3 
个 试管 接 取 CSF, 如 前 后 各 管 为 均匀 一 致 的 血色 提示 为 蛛网 膜 下 腔 出 血 ;前 后 各 管 的 颜色 依次 
变 淡 可 能 为 穿刺 损伤 出 血 。 血 性 CSF 离心 后 如 变 为 无 色 , 可 能 为 新 鲜 出 血 或 损伤 ;离心 后 为 黄 
色 提示 为 陈旧 性 出 血 。CSF 时 云 雳 状 ,通常 是 细菌 感染 引起 细胞 数 增多 所 致 ,见于 各 种 化 脓 性 
脑膜 炎 , 严 重 者 可 呈 米 汤 样 ;CSF 放 署 后 有 纤维 蛋白 膜 形 成 ,见于 结核 性 脑膜 炎 。CSF 伪 白 合 量 
过 高 时 ,外 观 呈 黄色 , 离 体 后 不 久 自 动 凝固 , 称 为 弗 洛 因 综 合 征 (Froin syndrome )， 见于 椎 管 梗 
阻 等 。 

(2) 细胞 数 :正常 CSF 白细胞 数 为 (0~5) x 109L, 主要 为 单 核 细胞 。 白 细胞 增加 多 见于 脑 疹 
链 膜 和 脑 实质 的 炎 性 病变 :白细胞 明显 增加 且 以 多 个 核 细胞 为 主见 于 急性 化 胺 性 脑膜 炎 ; 白 细 
胞 经 度 或 中 度 增加 , 且 以 单个 核 细胞 为 主 ,见于 病毒 性 脑 炎 ;大 量 淋巴 细胞 或 单 核 细胞 增加 为 主 
多 为 亚 急 性 或 慢性 感染 ; 脑 的 寄生 虫 感染 时 可 见 较 多 的 嗜 酸性 粒 细胞 。 
2. 生化 检查 
(1) 蛋白 质 :正常 人 CSF 和 蛋白质 含量 为 0.15~0.45g/L。CSF 蛋白 明显 增高 常见 于 化 腔 性 脑膜 
炎 、 疆 核 性 脑膜 炎 、 吉 兰 一 巴 雷 综合 征 .中 枢 神 经 系统 恶性 肿瘤 、 脑 出 血 .蛛网 膜 下 膛 出 血 及 椎 管 
模 阻 党 , 尤 以 椎 管 梗阻 时 增高 显著 。CSF 蛋白 降低 见于 腰 穿 或 硬 膜 损伤 引起 CSF 丢失 、 身 体 极 
度 虚 弱 和 营养 不 良 者 。 

(2) 糖 :正常 成 人 CSF 糖 含量 为 血糖 的 1/2-213, 正常 值 为 2.5~4.4mmol/L(45~60mg/d1)， 
<2.25mmolL 为 异常 。 糖 售 量 明显 降低 见于 化 脓 性 脑膜 炎 , 轻 至 中 度 降低 见于 结核 性 或 真菌 性 
脑膜 炎 (特别 是 隐 球 菌 性 脑膜 炎 ) 以 及 脑膜 癌 病 。 糖 含量 增高 见于 糖尿 病 。 

(3) 氢化 物 :正常 CSF 含 氮 化 物 120~130mmol/L, 较 血 氧 水 平 为 高 , 约 为 血 中 之 1.2~1.3 倍 。 
找 化 物 合 量 降低 常见 于 结核 性 ,细菌 性 .真菌 性 脑膜 炎 及 全 身 性 疾病 引起 的 电解 质 灯 乱 患 于, 万 
以 结核 性 脑膜 炎 最 为 明显 。 高 氢 血 症 患 者 其 CSF 的 氢化 物 含量 也 可 增高 。 

3. 特殊 检查 

(1) 细胞 学 检查 :通常 采用 玻 片 离心 法 收集 脑 冰 液 细胞 ,经 瑞 一 吉 常 规 染色 后 可 在 光学 
下 进行 逐个 细胞 的 辨认 和 分 类 ,还 可 根据 需要 进行 有 关 的 特殊 染色 ,为 多 种 中 枢 神 经 系统 疾病 
的 病理 ,病因 诊断 提供 客观 依据 。CSF 化 月 性 感染 可 见 中 性 粒 细 胞 增多 ;病毒 性 感染 可 见 淋巴 
细胞 增多 ;结核 性 脑膜 炎 呈 混合 性 细胞 反应 ;中 枢 神 经 系统 寄生 虫 感 染 以 嗜 酸性 粒 细胞 增高 为 
主 。CSF 中 发 现 肿瘤 细胞 对 于 中 枢 神经 系统 肿瘤 和 转移 瘤 有 确定 诊断 价值 。 因 此 ,细胞 学 检查 
对 于 脑膜 癌 病 .中 攀 神 经 系统 白血病 等 的 
叭 细胞 胞 质 内 同时 见 到 被 存 鸣 的 新 鲜红 细胞 .褪色 的 红细胞 . 含 铁 血 黄 素 和 胆 红 素 , 则 为 出 血 未 
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止 或 复发 出 血 的 征象 ”如 系 腰椎 容 刺 损伤 考 则 不 会 出 现 此 类 激活 的 单 核 细胞 和 符 哈 细胞 。 

(2) 大 和 Timmunoglobulin,1lg): 正常 CSF-Ig 含量 低 ,IgG 平均 含量 为 10~40mgy/L,IgA 
平均 为 1-6mg/L,IgM 兮 全 极 微 ，CSF-Ig 含 基 增高 见于 中 枢 神 经 系统 炎 性 反应 (细菌 病毒 .螺旋 
体 及 页 茵 等 感 洪 )、 多 发 性 人 硬化 ,中 枢 神 经 系统 血管 炎 等 。 结 核 性 脑膜 炎 和 化 脓 性 脑膜 炎 时 IgG 
和 IgA 均 上 升 . 前 者 更 明显 .结核 性 脑膜 炎 时 IgM 也 升 高 。CSF-IgG 指数 及 中 枢 神 经 系统 24 小 
时 IgG 合成 这 的 测定 ,可 作为 中 枢 神 经 系统 内 自身 合成 的 免疫 球 蛋 白 标 志 。 

(3) 奴 克 降 区 带 oligoclonal bands.OB):CSF 的 OB 测定 也 是 检测 攻 内 Ig 合 合成 的 重要 方法 。 
一 般 临 床上 检测 的 是 IgG OB， 是 诊断 容 发 性 硬化 的 重要 辅助 指标 。 但 0B 阳性 并 非 多 发 性 硬化 
的 特异 性 改变 ， 见于 其 他 神 


感染 疾病 。 
是 诊断 中 枢 神 经 系统 感染 最 为 重要 的 检查 手段 ,病原 
学 检查 可 以 确定 | 枢 神 经 系统 感染 的 类 型 

1) 病 检测 :通常 使 用 人 免疫 吸附 试验 (enzyme linked immunosorbent assay,ELISA ) 方 
法 检查 病毒 抗体 ,例如 ,单纯 疱疹 病毒 (herpes simplex virus, HSV)、 巨细 胞 病毒 (cytomegalovirus， 
CMV) 风疹 病 柱 (ruhella virus, RV) 和 EB 病毒 (Epstein-Barr virus, EBV) 等 。 以 HSV 为 例 来 说 明 
病毒 抗体 检查 的 临床 意义 , 脑 疹 液 HSV IgM 型 抗体 阳性 ,或 血 与 脑 疹 液 HSV IgG 抗体 滴 度 比值 
小 于 40, 或 者 双 份 脑 疹 液 HSV lgG 抗体 滴 度 比值 大 于 4 倍 ,符合 上 述 三 种 情况 之 一 均 提示 中 酌 
神经 系统 近期 感染 HSV. 
2) 新 型 隐 球 菌 检 墨汁 染色 的 方法 ,阳性 提示 新 型 隐 球 菌 感染 ,墨汁 染 
里 然 特 异 站 as .不够 高 可 , 依 eee 
括 特异 性 抗体 和 特异 性 抗原 的 测定 .特异 性 抗体 检测 一 般 采 用 间接 酶 联 免 疫 吸 附 法 ,可 采用 肪 
i 答 检 测 隐 球菌 荚 膜 多 糖 抗原 ,该 方法 简便 ,快速 ,敏感 性 高 。 

) 结核 杆菌 检测 :CSF 涂 片 和 结核 杆菌 培养 是 中 枢 神经 系统 结核 感染 的 常规 检查 方法 。 
Se. 但 敏感 性 较 差 。CSF 结核 杆菌 培养 是 诊断 中 枢 神 经 系统 结核 感染 的 金 标 
准 ,但 阳性 率 低 ,检查 周期 长 (4~8 周 )。 针 对 CSF 结核 杆菌 的 分 子 生物 学 检查 如 聚合 酶 链 反 应 
(polymerase chain reaction ,PCR ) 技术 可 提高 结核 菌 阳 性 检 出 率 。 

4) 寄生 虫 抗体 检测 : 脑 疹 液 典 虫 特异 性 抗体 检测 、 血 吸虫 特异 性 抗体 检测 对 于 脑 跟 虫 病 、 血 
吸虫 病 有 重要 诊断 价值 。 

5) 其 他 细菌 学 检查 :CSF 细菌 培养 结合 药 敏 试 验 不 仅 能 准确 地 诊断 细菌 感染 类 型 ,而且 可 
以 指导 抗生素 的 选用 。 

(5) AB42 和 tau 和 蛋白 检测 ;大 量 研 究 表明 ,CSF 中 总 tau 蛋白 、 磷 酸化 tau 蛋白 及 B 淀粉 样 
蛋白 (AB 42) 的 检测 对 阿尔 欧 海 默 病 (Alzheimer disease,AD) 的 早期 诊断 有 一 定价 值 ,AD 患者 
CSF 中 APB42 水 平 下 降 , 总 tau 蛋白 或 磷酸 化 tau 蛋白 升 高 。 
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第 二 节 ”神经 系统 影像 学 检查 


-、 头 吴平 片 和 痊 柱 X 线 平 片 
由 于 X 线 摄 片 价格 便宜 ,对 头颅 骨 、 咨 椎 疾病 的 诊断 价值 较 大 ,因此 ,目前 仍 不 失 为 神经 系 
统 基本 的 检查 手段 之 一 。 近 几 年 产生 了 计算 机 X 线 摄影 和 数字 X 线 摄影 ,大 大 提高 了 图 像 清晰 
度 , 对 比 度 以 及 信息 的 数字 化 程度 。 
1. 头颅 X 线 检查 (X-rays examination of skull) 头颅 平 片 包括 正 位 和 侧 位 ,还 可 有 颅 底 、 内 
a 视神经 孔 .再 下 神经 孔 及 蝶 鞍 像 等 特殊 部 位 摄 片 。 头 颅 平 片 主要 观察 颅骨 的 厚度 、 密 度 及 
各 部 位 结构 ， 岳 链 的 状态 , 颅 底 的 裂 和 孔 ， 二 蒋 及 颅 内 钙化 二 等 


sy 
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2. 背 柱 X 线 检查 (X-rays examination of spine) 冰 柱 X 线 检查 主要 观察 罕 柱 的 生理 次 出， 
椎 体 有 无 发 育 异 常 . 骨 质 破坏 .骨折 ,脱位 .变形 或 骨 质 增生 . 椎 妃 根 的 形态 及 椎 纪 根 问 距 有 无 变 


化 , 椎 间 孔 有 无 扩大 . 椎 间 了 有 无 狭 完 


有 无 软组织 阴影 等 。 通 常 包括 前 后 位 . 侧 位 和 和 斜 位 。 


-、 数 : 
1 管 造 影 (digital substraction 


:的 新 型 技术 ,具有 


数字 减 影 
结合 而 派 4 


= 口 


L 相 


组 


3 


里 后 , 骨 能 . 脑 组 织 等 影像 被 减 影 除去 ,而 
| 入 | 


旭 像 。 
1. 全 脑 血 管 造 影 术 ”全 脑 血 和 
4 造影 剂 ( 泛 影 葡 胺 等 ), 然 后 在 动脉 期 . 毛 纪 
管 和 静脉 的 形态 .分 布 和 位 置 。 
(1) 适应 证 : 颅 内 


四 加 上 且 


= 


] 


成 等 ;自发 性 脑 内 血肿 或 蛛网 膜 下 腔 出 血 病因 检查 ; 
关系 及 革 些 肿瘤 的 定性 。 

(2) 禁忌 证 : 碘 过 人 敏 者 ( 需 经 过 脱 敏 治 疗 后 进行 
或 出 血性 疾病 者 ;严重 心 . 肝 或 肾 功 能 不 全 者 ; 脑 疝 晚 期 ,及 

2. 兰 苗 血管 造影 术 

(1) 适应 证 : 兰 稀 血管 性 病变 ;部 分 脑 蛛网 膜 下 腔 出 
与 血管 的 关系 ; 兰 允 富 血性 肿 痛 的 术 前 栓塞 。 

(2) 禁忌 证 : 碘 过 敏 者 ;有 严重 出 血 倾 
高 血压 或 动脉 鹿 样 硬化 患者 。 


3. 正常 脑 血 管 DSA 表现 ”常规 脑 直 


每 条 


放射 


lL 管 分 成 荐 1 


FF 段 。DSA 被 认为 是 1 


针 半 茶山 


物 互 补 性 。 


要 的 实用 价值 ,尤其 在 脑 ! 
原理 是 将 X 线 投 照 人 体 所 得 到 的 光学 图 像 


3 I RS AE A 


外 血管 性 病变 ,例如 动脉 狭窄、 


向 。 DSA 已 将 颅骨 及 软组织 影 减 去 , 仅 显 示 脑 血管 影像 (图 5-3), 描 述 血 


六 减 影 血管 造影 
angiography, DSA ) 是 将 


1 
,经 影像 增强 视频 扫 
充 盘 造影 剂 的 血管 图 像 保留 ,j 
经 肽 动脉 或 股 动脉 所 
和 血管 期 和 静脉 期 分 


和 管 ,在 客 总 动脉 包 
别 摄 片 , 即 可 


显示 


动脉 瘤 .动静 脉 畸 形 , 颅 内 才 


和 传统 的 血管 造影 : 
病 的 诊断 和 治疗 方面 。 
描 及 数 模 转换 ,最 终 
下 生 实时 动 


` 椎 板 及 来 窒 有 无 破裂 或 才 柱 裂 将 椎 横 突 有 无 破坏 、 椎 旁 


i; 影 与 电子 计算 
其 
字 化 处 


的 血管 


jt 


乡 人 人 米 
位 


态 
1 椎 动 | 
顾 内 慌 


水 注入 含 
脉 .毛细 


省 脉 系统 血 恰 形 
观察 颅 内 占 位 性 病变 的 血 供 


与 邻近 血管 的 


或 使 
i 干 功能 衰竭 者 。 


时 


影 常 根据 颅骨 的 


不 含 碘 的 造影 剂 ); 有 


而 脑 血 管 造 影 阴 性 者 ; 


重出 血 倾向 
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笃 举 售 


了 解 消 艇 肿瘤 


向 或 出 血性 疾病 者 ;严重 心肝 或 肾 功 能 不 全 者 ;严重 


描述 脑 血 管 形态 及 
影像 通常 人 为 地 
血管 成 像 的 金 标准 ,但 其 费用 较 昂 贵 ,为 有 创 性 检查 ， 
辐射 。DSA 和 其 他 血管 成 像 技 术 如 CT 血管 成 像 (CTA)、MR 血管 成 像 (MRA ) 具有 一 


Nr 


和 
人 
人 
3 qe BI 
全 EN A -Ah 


第 五 章 ”神经 系统 疾病 的 辅助 检查 


六 下 


图 5-3 正常 脑 血 管 DSA 影像 
A， 颁 内 动脉 及 其 分 支 (前 后 位 ) B. 颈 内 动脉 及 其 分 支 ( 侧 位 ) 


C. 惟 基 底 动脉 主要 分 支 ( 前 后 位 ) D. 椎 基 底 动 脉 主要 分 支 ( 侧 位 ) 


4. 血管 性 病变 DSA 表现 

(1) 颅 内 动脉 瘤 :DSA 可 清楚 地 显示 动脉 瘤 的 形状 和 发 生 的 部 位 。 其 形态 可 分 为 三 种 : 疲 性 
动脉 瘤 . 梭 形 动脉 阁 和 夹层 动脉 瘤 。 造 影 可 发 现 瘤 体 周围 脑 动脉 粗细 不 均 , 呈 疙 挛 状 态 。 巨 
动脉 痛 伴 血栓 形成 时 ,可 见 瘤 体 内 充 到 缺 损 。 

(2) 脑 动静 脉 陪 形 : 动 静脉 畸形 的 供应 动脉 可 为 单一 增 粗 的 动脉 ,也 可 见 多 支 动 脉 供血 。 供 
应 动脉 常 扩张 入 曲 , 而 病变 周围 的 脑 动脉 可 因 “ 盗 血 " 现象 而 显影 很 差 。 引流 静脉 可 分 为 三 组 : 
浅 表 引 流 .深部 引流 和 双向 引流 。 

(3) 动脉 粥 样 便 化 :DSA 可 清楚 地 显示 其 狭窄 的 部 位 程度 以 及 有 无 淡 疡 形成 。 动脉 狭窄 或 
闭 赛 多 发 生 在 贷 内 动脉 起 始 部 ,可 见 动脉 迁 曲 , 管 腔 不 规则 狭 罕 。 出 现 溃疡 时 ,可 见 狭窄 区 有 人 金 
影 形 成 。 

(4) 钩 端 螺旋 体 脑 动脉 炎 : 该 病 的 血管 造影 特征 为 位 于 脑 底部 基底 核 附近 的 多 发 性 脑 动脉 
狭 罕 或 闭塞 ,以 及 狭 窗 或 闭塞 引起 的 继 发 性 侧 支 供血 , 即 异常 血管 网 形成 。 

:、 电 他 计算 机 晰 居 扣 | 描 

电子 计算 机 断层 扫描 (computed tomography,CT) 是 以 电子 计算 机 数字 成 像 技 术 与 X 线 断层 

扫描 技术 相 结 合 的 影像 技术 。 甚 扫描 检查 方便 .迅速 .安全 ,密度 分 辨 率 明显 优 于 传统 
X 线 网 像 ,可 大 大 提高 病变 诊断 的 准确 性 ,对 中 枢 神经 系统 疾病 有 重要 的 诊断 价值 。 

1. 基本 原理 人 CT 的 基本 原 于 是 利 ) 用 各 对 X 线 的 不 同 吸收 系数 ,通过 计算 机 
处 理 获得 断层 网 像 。 装置 主要 由 数据 收集 .计算 机 图 像 处 理 .终端 图 像 显示 三 大 部 分 组 成 ， 
另外 尚 有 网 像 储存 be 装置 .控制 台 和 可 移动 诊断 床 

2. CT 扫描 技术 ”以 下 是 临床 比较 常用 的 扫描 技术 : 

(1) 平 扫 : 又 称 非 强化 ( 非 增强 ) 扫 描 , 即 未 用 血管 内 对 比 剂 的 普通 扫描 。 

(2) 增强 扫描 :应 用 血管 内 对 比 剂 的 扫描 。 经 静脉 注入 含 础 有 机 化 合 物 即 造影 剂 ,一 般 
用 60% 泛 影 葡 胶 1.5~2.0ml/kg 快速 静脉 注射 ,使 血 中 含 融 量 维 主 水 平 , 右 官 和 病灶 影 
a des 造影 剂 使 用 后 可 出 现 心 怪 、 发 热 , 出 汗 、 荨 麻疹 ,呼吸 困难 乃至 休 殉 ， 

射 前 应 先 做 过 人 敏 试验 , 注 药 和 扫描 过 程 中 频密 切 观 察 患者 , 若 出 现 不 良 反 应 应 立即 采取 有 蕊 证 


至 - 


由 


WE 
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效 抢救 措施 。 


(3) 薄 层 扫描 :扫描 层 厚 <5mm 的 扫描 ,常用 于 较 小 结构 病灶 的 观察 ,如 垂体 病变 。 


(4) 螺旋 扫描 :在 扫描 过 程 中 ,X 线 球 管 围绕 机 架 连 续 旋 


专 曝 光 ,曝光 同时 检 了 


E 床 同步 匀速 


运动 ,探测 器 同时 采集 数据 。 由 于 扫描 轨迹 呈 螺 旋 线 , 故 称 蜡 旋 扫描 ,又 称 体积 或 容积 扫描 。 


(5) CT 血管 成 像 (computerized tomography angiography , CT 


CT 扫描 ,可 以 同时 显示 血管 及 骨 性 结构 ,可 清晰 显示 


A): 静 脉 注 射 含 碘 造 影 剂 后 进行 


维 颅 内 血管 系统 ,能 多 角度 观察 病变 。 


由 于 该 检查 无 创 , 且 更 经 济 、 快 速 便捷 ,在 急症 中 的 优势 尤其 明显 ,对 闭塞 性 血管 病变 可 提供 重 


要 的 诊断 依据 ,因此 可 部 分 取代 DSA 检查 。 


(6) CT 灌注 成 像 (CT perfusion imaging,CTP): 是 在 静脉 注射 ; 
层 动态 扫描 ,以 获得 脑 组 织造 影 剂 浓度 的 变化 ,从 而 反映 了 组 
可 计算 出 局 部 脑 血 流量 ( regional cerebral blood flow,rCBF)、 局 部 
volume,rCBV)\ 平 均 通 过 时 间 (mean transit time,MTT) 以 及 达 峰 时 间 (time to peak ,TTP), 夭 


i 影 剂 后 对 选 定 兴趣 层面 行 同 
的 变化 。 利 用 数学 模型 
胶 血 容 芭 (regional cerebral blood 


I 用 这 


些 参数 组 成 新 的 数字 矩阵 ,最 后 通过 数 / 模 转 换 ,获得 直观 ,清楚 的 各 参数 彩色 图 像 , 即 为 脑 CTP 


图 像 , 对 于 急性 缺 血性 血管 病 的 早期 诊断 和 指导 溶 栓 治疗 有 重要 价值 。 


3. 常见 中 枢 神经 系统 病变 的 CT 表现 ”对 于 神经 系统 疾病 ,CT 扫描 主要 用 于 脑 出 血 , 脑 梗 
死 , 脑 肿瘤 \ 脑 积 水 . 脑 萎缩 以 及 某 些 椎 管内 疾病 的 诊断 。 特 殊 情 况 下 ,还 可 用 碘 造 影 剂 增强 组 


织 显影 ,以 明确 诊断 。 


(1) 脑 血管 疾病 :由 于 其 快速 和 安全 性 ,CT 扫描 是 大 部 分 脑 血 管 病 的 首选 辅助 检查 手段 。 


济 


的 态 


者 


增 宽 ; 约 4 周 后 变 成 低 密度 灶 。 


内 ) 患 


TTP 明显 延迟 的 组 织 为 缺 血 半 暗 带 , 而 CBF 下 降 伴 CBV 下 降 、 
OA 能 够 很 好 显示 缺 血 区 供血 动脉 的 狭 罕 或 闭塞 ,明确 脑 缺 
对 于 超 早期 脑 梗死 的 诊断 和 治疗 有 重要 价值 (图 5-4)。 


而 ,对 于 小 脑 幕 下 (小脑 和 脑 于 ) 的 病变 ,由 于 骨 伪 影 干扰 影响 其 分 辩 率 ,诊断 效果 不 理想 
CT 扫描 可 诊断 早期 脑 出 血 。 脑 内 血肿 的 CT 表现 和 病程 有 关 。 新 鲜血 肿 为 边缘 清 
匀 的 高 密度 病灶 ,血肿 周围 可 有 低 密度 水 肿 带 ; 约 1 周 后 ,高 密度 灶 向 心性 缩小 ,周边 低 密度 


看 梗死 为 低 密 度 病灶 , 低 密度 病灶 的 分 布 与 血管 供应 区 分 布 一 致 。 继 发 出 血 时 可 见 高 、 低 
密度 混杂 。 值得 注意 的 是 ,CT 扫描 对 于 幕 下 病变 显示 效果 较 差 , 脑 恒 死 发 生 后 24 小 时 内 ,由 于 
梗死 灶 尚未 完全 形成 ,CT 扫描 也 往往 不 能 发 现 明显 异常 。 对 于 疑似 脑 梗死 的 超 早期 (6 小 时 之 
者 ,可 行 CTP 和 CTA 检查 - 可 根据 CTP 区 分 梗死 组 织 和 半 暗 带 ,CBF 轻 度 下 降 .CBV 正常 、 


TTP 无 延迟 的 组 织 为 梗死 区 。 而 
i 的 原因 。CTP 和 CTA 联合 检查 
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A. CT 平 扫 未 见 病灶 ”B. CTP 示 左 侧 基 底 核 区 较 - 


图 5-4 发 病 2 小 时 脑 梗死 患者 CT、 


示 左 侧 基底 核 区 CBV 下 降 ( 箭 头 所 示 蓝 色 区 域 ), 范 围 明 显 小 于 
D. CTP 示 整 个 左 侧 大 脑 中 动脉 供血 区 TTP 延长 ”E. CTA 示 左 侧 大 脑 中 动脉 M1 段 血 流 中 断 


膜 炎 


所 。 


押 、 


找 神经 瘤 位 于 脑 桥 小 脑 脚 ,脑膜 癌 位 于 硬 脑 膜 附 近 等 
病灶 数目 和 灶 户 


(2) 颅 内 感染 : 常 需 作 增 强 扫描 。 脑 炎 在 CT 上 表现 为 界限 不 清 的 低 
度 影 ; 脑 脓肿 明 环 状 薄 辟 强化 ;结核 球 及 其 他 感染 性 肉芽 肿 表现 为 小 的 结 节 状 强 化 灶 ; 结 核 性 脑 


可 因 颅 底 脑 池 增 厚 而 旦 片 状 强化 


(3) 颅 内 肿瘤 :CT 对 颅 内 肿瘤 诊断 的 主要 根据 :肿瘤 


3) 


同 水 肿 的 大 小 也 是 判断 病灶 性 质 的 依据 ;@ 
但 某 些 特殊 类 型 颇 内 肿瘤 的 诊断 通常 需要 结合 其 他 检 示 


范围 CBF 下 降 (箭头 所 示 


诗 变 的 特征 ,包括 于 


CTP、CTA 
歇 色 区 域 ) C. CTP 
CBF 下 降 区 域 ,提示 存在 缺 血 半 暗 人 带 


特异 发 病 部 位 ,如 垂体 瘤 位 于 装 内 ， 
站 坏死 .钙化 等 ， 
兽 强 后 的 病变 形态 是 最 重要 的 诊断 依 
查 手段 


(4) 颅 脑 损 伤 :CT 可 发 现 颅 内 血肿 和 脑 挫 伤 , 骨 窗 可 发 现 颅骨 骨折 


(5) 脑 变性 疾病 : 脑 变性 疾病 早期 CT 显示 不 明显 , 晚 
及 局限 性 皮质 或 基底 以 萎缩 


切 可 表现 为 不 同 部 位 的 萎缩 : 大脑、 小 
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(6) 次 久光 柱 疾病 :常规 CT 扫描 即 能 显示 肴 柱 、 椎 管 和 椎间盘 病变 ,对 于 诊断 椎间盘 突出 、 

椎 管 狭窄 比 较 可 靠 。CT 平 扫 和 增强 还 可 用 于 兰 通 肿 瘤 的 诊断 ,但 准确 性 不 及 MRI。 
四 、 做 共振 成 像 

磁 共 振 成 像 (magnetic resonance imaging, MRI) 是 20 世纪 80 年 代 初 用 于 临床 的 一 种 新 的 生 
物 磁 学 核 自 旋 成 像 技术 。 与 CT 相 比 ,MRI 能 显示 人 体 任意 断面 的 解剖 结构 ,对 软组织 的 分 辨认 
高 ,无 骨 性 伪 影 ,可 清楚 显示 痊 骸 、 脑 干 和 后 颅 窒 等 处 的 病变 。 而 且 MRI 没有 电离 辐射 ,对 人 体 
无 放射 性 损害 。 但 MRI 检查 时 间 较 长 ,并 且 体 内 有 人 金属 置信 物 的 患者 不 能 接受 MRI : 

1. 各 种 磁 共 振 成 像 技 术 介 绍 ” 除 传统 的 磁 共 振 成 像 外 , 磁 共 振 血管 成 像 . 磁 共振 灌注 和 弥 
散 成 像 波谱 成 像 以 及 功能 磁 共 振 成 像 等 技术 已 经 应 用 于 神经 内 科 的 临床 和 科研 。 以 下 将 各 种 
成 像 技术 进行 简要 介绍 。 

(1) 磁 共 振 成 像 及 增强 扫描 :MRI 主要 包括 三 个 系统 , 即 磁体 系统 . 谱 仪 系统 和 电子 计算 机 

图 像 重建 系统 。 检 查 时 ,患者 被 置 于 磁场 中 ,其 磁 矩 取向 按 磁 力 线 方向 排列 接受 一 系列 的 射频 
脉冲 后 ,低能 级 的 原子 核 吸收 射频 能 量 并 跃迁 至 高 能 级 , 打 乱 组 织 内 的 质子 运动 ,脉冲 停止 后 ， 
质子 的 能 级 和 相位 恢复 到 激发 前 状态 ,该 过 程 称 为 弛 豫 (relaxation)。 所 用 的 时 间 为 好 列 时 间 ， 
分 为 纵向 弛 称 时 间 (简称 定 ) 和 横向 弛 殉 时 间 (简称 习 )。 加 权 像 (Ti weight imaging,TiWD 可 
清晰 显示 解剖 细节 ,T, 加 权 像 (Ti weight imaging,TWI) 更 有 利于 显示 病变 。 MRI 的 黑 自 信和 号 对 
比 度 来 源 于 患者 体内 不 同 组 织 产生 MR 信和 叶 的 差异 ,Ti 短 的 组 织 (如 脂肪 ) 产生 强 信和 号 时 白色 ， 
Ti 长 的 组 织 ( 如 体液 ) 产生 低 信号 为 黑色 ;T, 长 的 组 织 信号 强 呈 白色 ,T, 短 的 组 织 信号 低 为 黑 
色 。 空气 和 骨 皮 质 无 论 在 T, 和 TT 上 均 为 黑色 。TiWI 像 上 ,梗死 ,炎症 .肿瘤 和 液体 呈 低 信号 ， 
在 TWI 上 ,上 述 病变 则 为 高 信和 号。 
液体 衰减 翻转 恢复 序列 (fluid-attenuated inversion recovery ,FLAIR ) 是 一 种 脑 将 液 信 号 被 抑 
制 的 全 加 权 序 列 ,由 于 抑制 了 脑室 及 脑 裂 内 的 脑 冰 液 信号 ,FLAIR 成 像 可 以 更 加 清晰 地 显示 侧 
脑室 劳 及 脑 沟 橡 劣 的 病灶 ,对 于 脑 醒 死 . 脑 和 白质 病变 ,多 发 性 硬化 等 疾病 敏感 性 较 高 ,已 经 成 为 
临床 常用 的 成 像 技术 。 

增 强 扫描 是 指 静 脉 注 入 顺 磁 性 造影 剂 包 一 二 乙 三 胺 五 醋酸 (gadolinium-diethylenetriamine 
Pentaacetate,Cd-DTPA) 后 再 进行 MR 扫描 ,通过 改变 氢 质 子 的 磁性 作用 可 改变 池 瑰 时 间 ,获得 两 
MRI 信号 ,产生 有 效 的 对 比 效应 ,增加 对 肿瘤 及 炎症 病变 的 敏感 性 。 

(2) 磁 共 振 血 管 成 像 (magnetic resonance 
angiography, MRA): 血管 由 于 血 流 速度 快 ,从 发 出 
脉冲 到 接收 信号 时 ,被 激发 的 血液 已 从 原 部 位 流 
走 ,信号 已 经 不 存在 ,因此 ,在 TiWI 和 TWI 上 均 
时 沪 色 ,此 现象 称 流 空 效 应 。MRA 是 根据 MR 成 
像 平面 血液 产生 * 流 空 效应 ” 的 一 种 磁 共振 成 像 
技术 。 不 应 用 造影 剂 ,通过 抑制 背景 结构 信号 将 

血管 结构 分 离 出 来 ,可 显示 成 像 范 围 内 所 有 血管 
(图 5-5)。MRA 优点 是 不 需要 造影 剂 .方便 省 时 、 
无 创 及 无 放射 损伤 。 缺 点 是 信号 变化 复杂 , 易 产 
后 伪 影 。 临 床 主要 用 于 颅 内 血管 狭 穹 或 闭塞 . 颇 
内 动脉 瘤 , 脑 血管 畸形 等 的 诊断 。 

(3) 们 共 振 的 灌注 与 浆 散 成 像 :MRI 弥散 成 像 
(diffusion-weighted imaging, DWI) 是 广义 的 功能 性 
MRI 技术 ,是 在 常规 基础 上 施加 一 对 强度 相等 . 方 图 5-5 MRA 显示 


向 相反 的 弥散 敏感 习 度 ,利用 回 波 平面 等 
死 ,发 病 2 小 时 内 i 显示 缺 血 病变 
前 对 i 
MRI 
有 织 进 行 检测 , 授 过 MR 信和 
相对 及 和 三 窒 三 (rrCBV) 


通过 脑 | 
可 以 重 


型 总 性 和 你 性 肪 梗死 的 诊 hs DWI 已 届 i 股 。 


/| 适时 间 的 改 交 评 和 织 锁 
、 村 | 对 及 主流 (rCBF)、 平 均 通 过 时 间 (MTT) 
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用 快速 扫描 技术 及 对 Gd-DTPA 的 首次 
循环 的 灌注 情况 。 从 原始 数据 还 


A 


等 反映 血 流动 力 


学 状态 的 图 像 .弥补 知 规 MRL 和 MRA 不 能 显示 的 血 流动 力学 和 脑 血管 功能 状态 的 不 足 。 常 用 


于 超 急 性 和 急性 其 脑 梗死 的 诊断 

DWI 和 PWT 对 脑 缺 血 灶 脱 带 (ischemie penu 
注 区 可 反映 脑 组 织 缺 血 区 ,而 DWI 异常 区 
(mismateh) 区 域 提 二 为 脐 缺 血 平 暗 区 .是 治疗 时 间 
临床 深 栓 治疗 以 及 脑 保 护 治 疗 提供 依据 (图 5-6). 


号 (第 头 所 示 ), 范 四 明显 小 于 已 PWI 的 低 消 


或 可 反映 脑 


jf 定 具 有 重要 意义 。PWTI 低 灌 
组 织 坏死 区 ,DWTI 与 PWI 比较 的 不 匹配 
者 带 存活 时 间 的 客观 影像 学 依据 ,可 为 


mbra) 的 临床 界 


窗 或 半 


2 红 人 区 域 ) B. DWI 示 右 侧 里 枕 交 办 区 高 
x ,存在 PWI 和 DWI 不 匹配 (mismatch) 


(4) 磁 上 共振 波谱 成 像 (MR spectroscopy, MRS): MRS 是 一 种 利用 磁 共 振 现 象 和 化 学 位 移 作 用 


进行 一 系列 特定 原子 核 及 其 化 合 物 分 析 的 方法 , 


变化 及 代谢 的 改变 。 日 前 临床 上 和 氮 一 乙酰 天 门 冬 人 


谢 性 疾病 (如 线 


脑病 )、 脑 肿瘤 冶 痛 等 疾病 的 诊 


技术 ,测量 人 脑 在 视觉 活动 .听觉 活动 .局 部 肢体 沪 
流量 . 血 流 速度 . 血 氧 含量 和 局 部 灌 
i en 


SS 


患者 手术 前 的 评估 、 认 知 功 能 的 研究 等 
) 弥散 张 量 成 像 (4 

法 ,可 以 显示 大 脑 白质 纤 允 
站 质 病 变 . 脑 肿 半 等 的 诊断 和 预后 评估 有 重要 价值 
2. 磁 共 振 在 神经 系统 疾病 诊断 中 的 临床 应 用 


liffusion tensor imaging, DT 


作 束 的 结 愧 如 内 灾 、 及 肛 体 、 外 人 淖 


能 够 无 创 性 检测 活体 组 织 内 化 学 物质 的 动态 
氨 酸 ( N-acetyl-aspartate, NAA )、 肌 酸 (creatine， 


cn) , 胆 碱 (choline,Cho)、 肌 醇 (myoinositol,MI) 和 乳酸 (actic acid,Lac) 的 测定 较为 常用 ,用 于 代 


傅 断 和 鉴别 诊断 。 


(5) 功能 磁 共 振 成 像 (functional magnetic resonance imaging, {MR1):{MRI 借助 快速 MRI 扫描 
下 动 以 及 
:状态 等 的 变化 ,并 将 这 


思维 活动 时 ,相应 脑 功能 区 脑 组 织 的 
这 些 变化 显示 于 MRI 图 像 上 、 目 前 


活体 显示 神经 纤维 束 轨迹 的 唯一 方 
结构 ,对 于 脑 梗 死 、 多 发 性 硬化 、 脑 


DDL 


与 CT 比较 .MRI 有 如 下 优势: 可 提供 冠状 人 、 


EE 
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矢 状 位 和 横 位 三 维 图 像 ,图 像 清晰 度 高 ,对 人 体 无 放射 性 损害 ,不 出 现 颅骨 伪 影 ,可 清楚 显示 脑 干 
及 后 颅 窝 病 变 等 。MRI 主要 用 于 脑 梗死 . 脑 炎 . 脑 肿瘤 . 鼎 脑 先天 发 育 畸 形 和 颅 脑 外 伤 等 的 ; 
除 此 之 外 ,MRI 图 像 对 脑 灰 质 与 与 脑 日 质 可 产生 明显 的 对 比 度 ,常用 于 脱 艇 鞘 
变性 疾病 的 诊断 ;对 冰 散 病变 如 闪 蓄 肿瘤 、 痊 艇 空洞 症 、 椎 间 盘 脱出 , 痊 椎 转移 瘤 和 腑 用 等 诊断 更 
有 了 明显 的 优势 。 然 而 ,MRI 检查 急性 颅 脑 损 伤 . 颅 骨 骨 折 、 急 性 出 血性 病变 和 钙化 灶 等 不 如 1 CT。 
(1) 脑 醒 死 :不 同时 期 信号 有 所 变化 :@ 超 急性 期 :发 病 12 小 时 内 ,血管 正常 流 空 消失 ,mWwI 和 
TWI 信号 变化 不 明显 ,但 出 现 脑 沟 消失 , 脑 回 肿胀 ,灰白 质 分 界 消失 ,DWI 可 出 现 高 信号 ;@ 急 
性 期 :发 病 后 12~24 小 时 ,梗死 考量 等 Ti 或 稍 长 Ti 长 TT 信号 ,DWI 可 高 信号 (图 5-7); GO 起 病 后 
1~3 天 :长 T\ 长 信号 ,DWI 高 信和 号 ,出 现 水 肿 和 占 位 效应 ， ,可 并 发 梗死 后 出 血 ;病程 4~7 天 :水 
肿 及 占 位 效应 明显 ,显著 长 Ds 攻 入 we 号 : 人 号 开始 降低; ;病程 1~2 周 :水 肿 及 占 位 效应 逐渐 
消退 ， 可 信息 人 米 续 号 组 i 并 ht ee 上 : 


次 及 所 质 病 变 及 脑 


图 5-7 急性 脑 梗 死 MRI 
A. TIWI mis 未 明确 病灶 ，”B. TWT 示 左 侧 内 丛 后 肢 长 中 异常 信号 
;FLAIR 病 烛 显示 更 为 清晰, 左 侧 内 壹 后 肢 丫 信和 号 
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(2) 脑 囊 自 :及 出血 不 同时 期 MRI 信号 不 同 .取决 于 含 氧 血红 蛋白、 脱氧 血红 蛋白 . 正 铁血 红 
蛋白 和 含 铁 血 蔓 索 的 变化 ， 大 敏 说 米 , 出 租 后 7 天 内 TIWI 显 示 等 信号 、TWI 显示 稍 低 信号 ;出 
血 后 1-4 周 ,mWIL 和 WII 均 显 未 商 信 号 :出 血 1 个 月 后 ,T,WI 显示 低 信 号 ,T,WI 显示 中 心 高 信 
号 ,周边 低 信号 出血 后 7 天 内 .MRI 诊断 准确 性 不 及 CT。 

(3) 脑 用 将 :MRI 在 发 更 低 分 化 的 .比较 小 的 肿瘤 以 及 转移 瘤 方 面 优 于 CT。 甚 信号 强度 特 
征 与 肿 阅 的 含水 吾 有 天 ,但 辛 内 和 和 注 周 的 出 血水 肿 、 坏 死 、 ` 钙 化 等 改变 , 均 可 影响 肿瘤 的 
计 号 强度 和 特征 ”增强 打 描 有 助 于 肿瘤 的 诊断 ,特别 是 对 软 脑 膜 , 硬 脑 腊 和 次 膜 转移 瘤 的 诊断 


(4) 鼎 内 动脉 癌 和 血管 畸形 :MRI 可 发 现 多 种 脑 血 管 异 常 ,利用 流 空 效应 可 发 现 动静 脉 畸 
形 , 不 仅 可 显 坟 血管 畸形 的 部 位 和 大 小 ,有 时 还 能 显示 其 供应 动脉 及 引流 静脉 ; MRI 还 可 发 现 中 
等 大 小 以 上 的 动脉 冶 ,但 小 于 lem 者 易 涅 诊 ， 

MRA 在 诊断 闭 寄 性 脑 血 管 疾病 方面 优势 较 大 ,可 以 发 现 颅 内 和 颅 外 较 大 血管 分 支 的 病变 ， 
但 观察 小 动脉 分 支 不 可 竺 。MRA 在 发 现 鼎 内 动脉 瘤 方面 也 有 很 好 的 应 用 ,但 难于 观察 到 直径 不 
是 0.5cm 的 小 动脉 六 MRA 还 可 发 现 软 脑膜 内 的 动静 脉 畸 形 , 但 分 辩 率 不 如 传统 的 血管 造影 。 

(5) 脑 白质 病变 和 脱 盘 藉 病 :MRI 在 观察 白质 结构 方面 非常 敏感 ,如 脑 白 质 营养 不 良和 多 发 
性 硬化 。 多 发 性 人 硬化 的 典型 MRI 表现 为 脑室 周围 的 白质 内 存在 与 室 管 膜 垂 直 的 椭圆 形 病灶 ,在 
TWI 上 为 高 信号 ,TIWI 为 稍 低 或 低 信号 - 

(6) 颅 p A MRI 扫描 非常 敏感 ,典型 表现 为 矣 叶 、 海 马 及 边 
系统 的 长 T 信号 期 MRI 可 显示 脑 组 织 广泛 水 肿 , 脑 沟 裂 及 脑室 变 小 ,有 时 可 见 
让 膜 强化 ;慢性 结 ; 核 性 用 岗 膜 交 党 鼎 底 脑膜 的 明显 强化 。 

(7) 神经 系统 变性 疾病 :MRI 在 诊断 痴呆 时 比 CT 有 优越 性 ,可 用 海马 容积 测量 法 观察 海马 
萎缩 的 程度 ,其 程度 与 阿尔 茨 海 默 病 的 严重 程度 相关 ; 柚 槛 脑 桥 小 脑 鞭 缩 COPCA) 可 见 脑 桥 和 人 小 
让 的 萎缩 。 

(8) Ca 昔 病 变 :MRI 是 月 前 检查 椎 管 和 疹 散 的 最 佳 手段 。 在 矢 状 面 MRI 图 像 上 .可 直 
榜 地 观察 惟 骨 骨 质 、 惟 问 盘 、 岂 带 和 将 药 。 对 椎 管 狭 罕 、 椎 管内 肿瘤 炎症 以 及 兰 散 空洞 症 等 疾 
病 有 重要 的 诊 poy 
(9) 神经 系统 发 育 异 常 疾病 :MRI 可 清楚 显示 小 脑 扁 桃 体 下 疝 、 郑 蓄 空 洞 症 、 脑 积 水 等 先天 


缘 


第 三 节 神经 电 生 理 检 查 


、 脑 岂 图 
脑 电 图 (electroencephalography ,EEG ) 是 脑 生物 电 活动 的 检查 技术 ,通过 测定 自 发 的 有 节律 
的 生物 电 活 动 以 了 解 脑 功 能 状态 ,是 疝 冯 诊 断 和 分 类 的 最 客观 于 段 。 
1. 脑 电 图 电极 的 安放 
) 电极 的 安放 方法 :目前 国际 脑 电 图 学 会 建议 使 用 的 电极 安放 方法 是 采用 国际 10-20 系统 
电极 放置 法 ,其 特点 是 电极 的 排列 与 头颅 大 小 及 形状 成 比例 ,电极 名 称 与 st 放 
置 方法 :以 项 点 为 圆心 ,分 别 向 里 侧 的 各 等 分 点 (分 10 等 份 ) 引 直 线 , 然 后 以 矢 状 线 各 等 分 点 为 
六 径 作 问心 圆 , 按 相 交点 人 确定 电极 放 管 位 置 (图 5-8)、 人 参考 电极 通常 耳 重 或 乳 突 。 共 放 
星 21 en 可 根据 大 要 增 减 电极 。 电 极 可 采用 单 极 和 双 极 的 连接 方法 。 
) 特殊 电极 
) 忠 骨 电极 :将 不 锈 钢 外 灸 针 作 为 电极 ,在 于 屏 切 迹 前 1.5-3.0cm , 额 己 中 点 下 方 2em 垂直 


| 


人 
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刺 和 人 4~5cm 进行 记录 。 该 方法 与 常规 方法 比较 
可 明显 提高 里 叶 癫痫 脑 电 图 诊断 的 阳性 率 - 

2) 鼻 咽 电极 :主要 用 于 检测 额 叶 底部 和 对 
叶 前 内 侧 的 病变 ,但 因 易 受 呼 吸 和 吞咽 动作 影 
响 ,而 且 患 者 有 明显 的 不 适 感 而 限制 了 该 技术 的 
应 用 。 

3) 深部 电极 :将 电极 插入 矣 叶 内 侧 的 海马 及 
禁 仁 核 等 较 深 部 位 进行 记录 。 主 要 用 于 疯 病 的 术 
前 定位 , 属 非常 规 的 检测 方法 ,其 主要 并 发 症 是 
出 血 和 感染 。 

2. 脑 电 图 的 描记 和 诱发 试验 ” 脑 电 图 的 描 
记 要 在 安静 \ 闭 日 .觉醒 或 睡眠 状态 下 进行 记录 , 房 
间 温 度 不 宜 过 高 或 过 低 。 常 采用 诱发 试验 提高 脑 图 5-8 
电 图 的 阳性 率 。 常 用 的 诱发 方法 及 临床 意义 如 下 : 

(1) 睁 闭 眼 诱发 试验 :主要 用 于 了 解 w 波 对 光 反 应 的 情况 ,方便 易 行 ,是 常规 的 诱导 方法 。 
其 操作 为 在 措 记 中 嘱 受 检 者 睁 腿 , 持 续 5 秒 后 再 令 其 安静 闭 目 ,间隔 5~10 秒 后 可 再 重复 ,一 般 
连续 做 2~3 次 。 睁 眼 后 a 节律 抑制 , 闭 目 后 恢复 正常 或 增强 为 正常 反应 。 

(2) 过 度 换 气 :其 原理 是 让 患者 加 快 呼吸 频率 和 深度 ,引起 短暂 性 呼吸 性 碱 中 毒 ,使 常规 检测 
中 难以 记录 到 的 .不 明显 的 异常 变 得 明显 。 过 度 换 气 频率 一 般 为 20-25 次 /分 ,持续 时 间 通 常 为 
3 分 钟 ,检查 时 应 密切 观察 患者 有 无 任何 不 适 反应 ,如 头痛 及 肢 端 麻木 等 ,日 EEG 上 出 现 痢 性 
放电 最 好 停止 过 度 换 气 ,以 免 临床 上 出 现 癫 首发 作 。 儿 童 过 度 换 气 时 出 现 对 称 性 慢 波 可 为 正常 
反应 ,成 人 则 应 视 为 异常 。 过 度 换 气 时 出 现 痛 样 放电 .节律 异常 .不 对 称 性 反应 均 应 被 视 为 异常 。 

(3) 闪光 刺激 :方法 是 将 闪光 刺激 器 置 于 受 检 者 眼前 20-30cm 处 ,刺激 光源 给 予 不 同 频率 的 
间断 闪光 刺激 ,每 种 频率 刺激 10-20 秒 ,间歇 10-15 秒 后 更 换 刺 激 频率 ,观察 脑 波 有 无 变化 。 内 
区 刺激 是 EEG 的 常规 检查 项 目 之 一 ,特别 是 对 光敏 性 疯 病 具有 重要 价值 。 

(4) 睡眠 诱发 试验 :通过 自然 或 药物 引起 睡眠 诱发 脑 电 图 异常 。 主 要 用 于 清醒 时 脑 电 图 正 
常 的 闯 靖 患者 ,不 合作 的 儿童 及 精神 异常 患者 。 半 数 以 上 的 冶 阐 发 作 与 睡眠 有 关 , 部 分 患者 在 
睡 孔 中 发 作 , 因 此 睡眠 诱发 试验 可 提高 EEC 检查 的 阳性 率 , 尤 其 对 夜间 发 作 和 精神 运动 性 发 作 
更 适用 。 唾 虐 ERG 记录 时 间 一 般 在 20 分 钟 以 上 ,最 好 为 整 夜 睡眠 记录 。 


(5) 其 他 :包括 药物 诱发 等 ,常用 的 致 痢 药 物 有 戊 四 氮 和 贝 美 格 等 静脉 注射 ,目前 临床 上 已 
经 很 少 应 用 。 


3. 正常 EEG 
(1) 正常 成 人 EEG: 在 清醒 ,安静 和 闭 眼 放松 状态 下 , 脑 电 的 基本 节律 为 8~13Hz 的 oa 节律 ， 
波幅 为 20~100 pV ,主要 分 布 在 枕 部 和 顶部 ; B 活动 的 频率 为 14~25Hz, 波 幅 为 5-20uV ,主要 分 
布 在 知 叶 和 里 叶 ; 部 分 正常 人 在 大 脑 半 球 前 部 可 见 少 量 4-7Hz 的 8 波 ;频率 在 4Hz 以 下 称 为 
5 波 ,清醒 状态 下 的 正常 人 几乎 没有 该 节律 波 ,但 入 睡 可 出 现 ,而 且 由 浅 入 深 逐 渐 增 多 。 频 党 为 
8Hz 以 下 的 脑 电波 称 为 慢 波 。 
(2) 儿童 EEG: 与 成 人 不 同 的 是 以 慢 波 为 主 , 随 着 年 龄 的 增加 慢 波 逐 渐 减 少 ,而 a 波 逐 渐 增 
多 ,14~18 岁 接近 于 成 人 脑 电波 。 
(3) 睡眠 ERG: 根 据 眼 球 运动 可 分 为 : 
1) 故 快 速 上 腿 动 相 (non-rapid eye movemenl, NREM): 第 1 期 (困倦 期 ), 由 清醒 状态 向 睡眠 
其 过渡 阶段 ,a 节律 诡 渐 消失 ,被 低 波幅 的 慢 波 取代 ,在 贰 部 出 现 短 暂 的 高 波幅 双 侧 对 称 的 负 相 
波 称 为 "V 波 ;Q 第 2 期 ( 浅 睡 期 ), 在 低 波幅 脑 电 波 的 基础 二 出 现 睡 眠 纺锤 波 (12~14Hz);G) 第 3、 
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4 期 ( 深 睡 期 ). 第 3 期 在 睡 量 的 站 而 上 出 现 高 波幅 慢 波 (5 波 ), 但 其 比例 在 50% 以 下 ;第 
4 期 睡眠 纺 鳃 波 途 渐 减 少 至 消失 .5 波 的 比例 达 50% 以 上 。 

2) 快速 上 腿 动 相 1 (rapid eve ge 从 NREM 第 4 期 的 高 波幅 8 波 为 主 的 脑 电 图 ， 
变 为 以 低 波 由 8 波 和 问 敬 出现 的 低 波 局 a 波 为 主 的 混合 频率 脑 电 图 ,其 a 波 比 清醒 时 慢 
1~2Hz, 混 有 少 此 快 波 

见 的 异常 EEG 

be 弥 温 性 慢 波 : 彰 怪 活动 为 弥漫 性 慢 波 .是 常见 的 异常 表现 ,无 特异 性 。 见 于 各 种 原因 所 
致 的 弥漫 性 脑 损 害 、 缺 氧 往 脑病、 脑膜 炎 ,中枢 神经 系统 变性 病 、 脱 锋 精 性 脑病 等 。 

(2) 局 灶 性 和 慢 波 ;: 是 局 部 脑 实 / 页 功能 障碍 所 致 。 见 于 局 灶 性 冶 靖 .单纯 疱疹 脑 炎 、 脑 逐 肿 .局 
灶 性 硬 腊 下 或 硬 腊 外 血肿 等 

(3) 三 相 波 :通常 为 中 全 商 波 果 ,频率 为 1.3~2.6Hz 的 负 一 正 一 负 或 正 一 负 一 正 波 。 主 要 见 
于 Creutzfeldt-Jakob 病 (CD) 好 性 脑病 和 其 他 床 因 所 致 的 中 毒 代谢 性 脑病 。 

(4) 冶 病 样 放电 

1) 火 波 : 突 发 一 过 性 大 端 为 做 的 波形 ,持续 20~70 毫秒 ,主要 成 分 为 负 相 , 波 幅 多 变 ,典型 棘 
波 上 升 支 陡 峭 , 下 降 支 可 有 坡 庶 。 见 于 

2) 尖 波 :波形 与 擅 波 相似 . 仪 
常见 于 癫 首 。 

3) 3Hz 环 -个 棘 波 继 之 以 一 个 慢 波 . 易 为 过 度 换 气 诱发 ,常见 于 典型 失 神 发 作 。 

4) 多 球 波 : 天 二 [1 高 师 双 相 束 波 旦 节律 性 出 现 ,常见 于 肌 阵 挛 及 强直 阵 挛 发 作 。 

5) 尖 慢 复合 波 : 上 波 组 成 .见于 疗 痛 发 作 。 

6) 多 环 ; 归 复 合 波 : 一 个 以 [EF 球 波 随 之 一 个 慢 波 ,频率 为 2-3Hz, 常 为 散在 单个 出 现 ,两 侧 同 
步 对 称 ， 常见 于 肌 阵 标 疯 痛 : 
拓 律 : 为 高 波幅 的 类 波 、 琼 波 发 放 , 然 后 有 一 电 活 动静 止 期 。 见 于 婴儿 痉挛 、 荣 丙 前 
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环 波 .为 70~200 党 秒 , 常 为 负 相 , 波 幅 100~200pV。 


50% 以 上 患者 在 痢 痛 发 作 的 问 期 记录 到 奖 冶 样 放电 ,放电 的 不 同类 型 则 通常 提示 不 同 的 疝 
靖 综 合 征 ,如 多 玉 波 和 多 玉 慢 复合 波 通 常 化 有 肌 阵 挛 , 见 于 全 身 性 疯 病 和 光敏 感性 辣 病 等 。 双 
侧 同 步 对 称 ,每 秒 3 次 .重复 出 现 的 高 波幅 球 慢 复合 波 提示 失 神 发 作 。 

常见 的 正常 及 异常 脑 电 图 波形 如 网 5-9。 


一 、 波 _ 150 微 伏 
聊天 “人 5 活动 A 入 AVN i 秆 。 玉 WW 
Q 波 = 三 相 尖 波 ~ 修一 爆发 性 抑制 A a 
性 活动 Wi NEN 
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二 、 活 动 了 

TT 四。 二 一 MAN SA 
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图 5-9 正常 及 异常 脑 电 图 波 
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5. EEG 的 临床 应 用 EEG 检查 主要 用 于 首 首 的 诊断 .分 类 和 病灶 的 定位 ;对 区 别 脑 部 咒 质 
性 或 功能 性 病变 和 弥漫 性 或 局 限 性 损害 以 及 脑 炎 .中 毒性 和 代谢 性 等 各 种 原因 引起 的 脑病 等 的 
诊断 均 有 辅助 诊断 价值 。 


-、 脑 侯 图 
商 磁 图 (magnetoencephalography, MEG ) 是 对 脑 组 织 自 发 的 神经 磁场 的 记录 。 用 声音 . 光 和 
电 刺 激 后 探测 和 描记 的 脑 组 织 神经 磁场 称 为 诱发 脑 磁场 。 该 技术 始 于 20 世纪 70 年 代 , 随 着 
计算 机 技术 和 影像 学 信息 处 理 技术 的 进展 ,特别 是 超 导 量 子 干涉 装置 (superconducting quantum 
interference device,SQUID ) 的 应 用 ,使 脑 磁 图 仪 的 设计 和 性 能 方面 发 生 了 根本 的 改变 ,90 年 代 开 
台 用 于 临床 研究 ,但 因 价格 昂贵 等 原因 尚未 作为 常规 辅助 检查 手段 应 用 于 临床 。 

MEG 的 工作 原理 是 使 用 SQUID 多 通道 传 感 探 测 系 统 , 探 测 神经 元 兴奋 性 突 触 后 电位 产生 的 电 
流 形成 的 生物 电磁 场 。 与 EEG 比较 ,前 者 有 良好 的 空间 分 辩 能 力 ,可 检测 出 直径 小 于 3.0mm 的 半 
病灶 ,定位 误差 小 ,灵敏 度 高 ,而 且 可 与 MRI 和 CT 等 解剖 学 影像 信息 结合 进行 脑 功 能 区 定位 和 癫 
病 放 电 的 病灶 定位 ,有 助 于 难 治 性 冶 痫 的 外 科 治 疗 。 但 因为 该 检查 价格 昂贵 ,目前 仅 少数 医院 应 用 。 

3 发 电位 

诱发 电位 (evoked potential, EP) 是 神经 系统 在 感受 外 来 或 内 在 刺激 时 产生 的 生物 电 活 动 。 
绝 大 多 数 诱发 电位 (又 称 信 号 ) 的 波幅 很 小 , 仅 0.1~20kV, 漂 没 在 自发 脑 电 活 动 (波幅 25~80 pV) 
或 各 种 伪 迹 (统称 噪声 ) 之 中 ， 必须 采用 平均 技术 与 登 加 技术 : 即 给 予 重复 多 次 同样 刺激 ,使 与 刺 
激 有 固定 时 间 关 系 ( 锁 时 ) 的 诱发 电 活动 逐渐 增 大 而 显露 。 目 前 能 对 躯体 感觉 .视觉 和 听觉 等 感 
觉 通 路 以 及 运动 通路 \ 认 知 功能 进行 检测 。 

飞 躯体 感觉 诱发 电位 (somatosensory evoked potential,SEP) SEP 是 刺激 肢体 末端 感觉 神 
经 ,在 身体 感觉 上 行 通路 不 同 部 位 记录 的 电位 。SEP 起 源 于 周围 神 经 中 直径 较 大 的 快速 传导 的 
有 侯 传 人 纤维 。SEP 能 评估 周围 神 经 及 其 近 端 (例如 神经 根 ). 消 艇 后 索 、 脑 干 .丘脑 及 皮质 感觉 
区 的 功能 状态 。 

(1) 检测 方法 :刺激 电极 置 于 周 围 神经 干 体 表 部 位 。 常 用 的 刺激 部 位 为 上 肢 的 正中 神经 和 
尺 神经 ,下 肢 的 肥 后 神经 和 腓 总 神经 等 。 

(2) 波形 的 命名 :SEP 各 波 的 命名 原则 是 极 性 + 正常 平均 潜伏 期 (波峰 向 下 为 P, 向 上 为 N)， 
例如 潜伏 期 为 21 毫秒 ,波峰 向 上 的 波 称 为 N21。 

(3) SEP 异常 的 判断 标准 和 影响 因素 :SEP 异常 的 判断 标准 :OD 潜伏 期 > 平均 值 +3 个 标准 差 
(standard deviation,SD);@ 波 幅 明显 降低 伴 波 形 分 化 不 良 或 波形 消失 ;@@ 双 侧 各 相应 波幅 差 值 > 
50%。 影响 因素 主要 是 年 龄 性别 和 温度 .号 高 - 检测 中 应 注意 肢体 皮肤 温度 应 保持 在 34%C 左 右 。 

(4) SEP 的 临床 应 用 :可 用 于 各 种 感觉 通路 受 损 的 诊断 和 客观 评价 , 主要 用 于 吉 兰 一 巴 雷 综 
合 征 (CBS) ,颈椎 病 .后 侧 索 硬 化 综合 征 \ 多 发 性 硬化 (MS)、 亚 急性 联合 变性 等 ,还 可 用 于 脑 死 亡 
的 判断 和 答 盘 手术 的 监护 等 。 

2. 视觉 诱发 电位 (visual evoked potential ,VEP) VEP 是 对 视神经 进行 光 刺 激 时 ,经 头皮 记 
录 的 枕 叶 皮质 产生 的 电 活动 。 

(1) 检测 方法 :检测 方法 有 模式 翻转 刺激 技术 诱发 VEP (pallern reversal visual evoked 
potential, PRVEP) 和 办 光 刺激 VEP。PRVFP 的 优点 是 波形 简单 易于 分 析 .阳性 率 高 和 重复 性 好 ， 
而 内 光 和 刺激 YEP 受 视 敏 度 影响 小 ,适用 于 PRVEP 检测 不 能 合作 者 。 

(2) 波形 命名 :PRVEP 由 NPN 组 成 的 三 相 复 合 波 ,分 别 按 各 自 的 平均 潜伏 期 命名 为 N75、 
P100 和 N145。 正常 情况 下 P100 潜伏 期 最 稳定 而 旦 波幅 高 ,是 最 为 可 靠 的 成 分 ,是 分 析 VEP 时 
最 常用 的 波形 (图 5-10). 
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图 5-10 ”视觉 诱发 电位 
A 正常 VEP: 公 侧 P100 对 称 、B. 异常 VEP:P100 潜伏 期 显著 延长 


(3) VEP 噶 常 的 判断 标准 和 影响 因素 :VEP 异常 的 判断 标准 :@ 洪 伏 期 > 平均 值 +3SD;@ 波 
幅 <3pV 以 及 波形 分 化 不 展 或 消失 ;两 眼 间 P100 潜伏 期 差 值 大 于 8~10 毫秒 。VEP 主要 受 视 
力 ,性别 和 年 龄 的 影响 - 

(4) VEP 的 临床 应 用 视 通 路 病变 ,特别 对 多 发 性 硬化 (MS) 患者 可 提供 早期 视神经 损害 的 客 
观 依据 。 

3. 脑 于 听觉 诱发 电位 (brainstem auditory evoked potential, BAEP) BAEP 指 耳 机 传 出 的 短 声 
(click) 刺激 听 神 经 ,经 头皮 记录 的 电位 。BAEP 不 受 受 试 者 意识 状态 的 影响 。 

(1) 波形 命名 :1 BAEP 通常 由 5 个 波 组 成 ,依次 以 野马 数字 命名 为 1 I 全、W 和 V 。 

(2) BAEP 异 ; 斯 标准 :各 波 潜伏 期 延长 > 平均 值 43SD, 和 (或 ) 波 间 期 延长 > 平均 值 
+3SD;@ 波 形 消失 或 波幅 1 /V 值 >200%;@(T~ V/A(IT ~- 亚 ) >1.0。 

(3) BAEP 的 临床 应 用 :主要 用 于 客观 评价 听力、 脑 桥 小 脑 脚 肿瘤 .多 发 性 硬化 (MS)、 脑 死亡 
的 诊断 .手术 监护 等 

4. 运动 诱发 电位 (motor evoked potential ,MEP) MEP 包括 电 刺激 以 及 磁 刺 激 。 磁 刺 激 近 
年 来 被 广泛 应 用 于 临床 ,经 颅 磁 刺 激 运 动 诱发 电位 (transcranial magnetic stimulation motor evoked 
otential,TMS-MEP) 指 经 颅 磁 刺激 大 脑 皮 质 运动 细胞 ,将 神经 根 及 周 于 神经 运动 通路 ,在 相应 
的 肌肉 上 记录 的 复合 肌肉 动作 电位 。MEP 的 主要 检测 指标 为 各 段 潜 伏 期 和 中 枢 运动 传导 时 间 
(central motor conduction time, CMCT )。 

(1) 检测 方法 :上 肢 MEP 检测 是 将 磁 刺 激 器 置 于 上 肢 对 应 的 大 脑 皮 质 运动 区 、C7 环 突 和 
Pb 点 ,在 拇 短 展 员 等 肌肉 上 记录 诱发 电位 ;下 肢 MEP 测定 是 将 磁 刺 激 器 置 于 下 肢 对 应 的 大 脑 
皮质 运动 区 .L4 琅 突 及 胭 窜 ,在 肥 前 肌 和 伸 趾 短 肌 上 记录 诱发 电位 。 

(2) 异常 的 判断 标准 及 影响 因素 :异常 的 判断 标准 为 :各 波 潜 伏 期 或 CMCT 延长 > 平均 值 + 
2.58SD 上肢 易 化 状态 下 波形 消失 。 各 波 潜 伏 期 与 身高 有 明显 的 相关 性 ;CMCT 与 身高 无 相关 性 。 

(3) MEP 的 临床 应 用 :主要 用 于 运动 通路 病变 的 诊断 ,如 多 发 性 硬化 , 册 菱 缩 侧 索 硬化 . 疹 换 
型 颈椎 病 . 脑 血管 病 等 。 

5. 事件 相关 电位 (event-related potential,ERP) ERP 指 大 脑 对 某 种 信息 进行 认 知 加 工 ( 注 
意 ,记忆 和 思维 等 ) 时 ,通过 痘 加 和 平均 技术 在 头颅 表面 记录 的 电位 。ERP 主要 反映 认 知 过 程 中 
大 脑 的 电 生 理 变 化 ERP 中 应 用 最 广泛 的 是 P300 电位 

(1) 愉 测 方法 :将 能 区 分 开 的 两 种 或 两 种 以 上 的 感觉 刺激 随机 编排 成 刺激 序列 .小 概率 、 不 
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规律 出 现 的 刺激 称 为 靶 刺 激 , 另 一 种 为 非 靶 刺 激 。 受 试 者 选择 性 注意 靶 刺 激 ,在 靶 刺激 呈现 后 
约 250~500 毫秒 内 从 头皮 上 记录 的 正 性 电位 称 为 P300。 

(2) P300 检查 的 注意 事项 : 受 试 者 必须 保持 清醒 状态 , 肝 睡 和 注意 力 不 集 中 均 影 响 P300 检 
查 的 结果 。 

(3) P300 电位 的 影响 因素 :P300 潜伏 期 与 年 龄 呈正 相关 ,波幅 与 年 龄 的 关系 尚 不 肯定 ,但 70 
岁 以 后 波幅 逐渐 降低 。 

(4) P300 检查 的 临床 应 用 :用 于 各 种 脑 部 疾病 (包括 痴呆 、 帕 金森 病 . 抑 他 证 .乙醇 中 毒 等 
引起 的 认 知 功能 障碍 的 评价 。 


四 、 肌 电 图 和 神经 传导 速度 


肌 电 图 (electromyography, EMG) 和 神经 传导 速度 (nerve conduction velocity, NCV) 是 是 神经 系 
0 两 者 通常 联合 应 用 ,其 适应 证 是 兰 艇 前 角 细 胞 及 以 下 病变 , 主要 用 于 周围 神 

\ 神 经 肌肉 接头 和 肌肉 病变 的 诊断 - 肌 电 图 包括 常规 肌 电 图 ,运动 单位 计数 . 单 纤维 肌 电 图 等 ; 
nr 导 速度 包括 运动 神经 传导 速度 .感觉 神经 传导 速度 、F 波 、H 避 盾 以 重复 神经 电 
刺激 等 ,通常 意义 的 神经 传导 速度 主要 指 运动 神经 传导 速度 和 感觉 神经 传导 速度 

1. 肌 电 图 肌 电 图 或 常规 EMG, 指 用 同心 圆 针 电极 记录 的 肌肉 安静 状态 下 和 不 同 程度 随 
意 收缩 状态 下 各 种 电 活 动 的 一 种 技术 。 

(1) 正常 EMG 

1) 静 息 状态 :观察 捅 入 电位 , 针 电 极 插入 肌肉 时 引起 的 短暂 电位 发 放 即 插入 电位 ,停止 移动 
针 电 极 时 插入 电 活 动 也 迅速 消失 ,于 300 毫秒 左右 恢复 静 息 状态 。 

2) 轻 收缩 状态 :观察 运动 单位 动作 电位 (motor unit action potential, MUAP), 它 是 单个 前 角 细 
胞 支配 的 所 有 肌纤维 同步 放电 的 总 和 。 就 MUAP 的 时 限 波幅、 波形 及 多 相 波 百分比 而 言 ,不 同 
肌肉 各 有 其 不 同 的 正常 值 范围 (图 5-11A)。 


图 5-11 运动 单位 动作 电位 (MUAPs) 


A. 正常 MUAP ( 右 拇 短 展 肌 记录 ) B. 神经 源 性 损害 
ee 波幅 增高 及 多 相 波 百分比 增高 “C. 肌 源 性 
缩短 ,波幅 降低 及 多 相 波 百分比 增高 
注 : 图 中 100py 为 电压 ,1.1 和 1 等 数字 为 MUAP 的 序号 


+ MUAP 表现 ( 右 拇 短 展 肌 记录 ):MUAP 时 限 
ll 省 时 MUAP 表现 ( 右 三 角 肌 记 录 ):MUAP 时 限 
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3) 大 力 收缩 状 念 :观察 劳 集 现象 , 即 观察 肌肉 在 大 力 收缩 时 运动 电位 的 多 少 及 其 发 放 频 率 
的 快慢 。 正 向 司 况 下 ,大 力 收缩 时 肌 电 图 上 呈 密 集 的 相互 重 本 的 难以 分 辨 基线 的 许多 运动 单位 
电位 ， 即 为 二 兆 相 
(2) 异常 EMG 
1) 插入 电位 的 改变 :插入 电位 减少 或 消失 见于 严重 的 肌肉 萎缩 ,肌肉 纤维 化 和 脂肪 组 织 浸 
润 以 及 肌纤维 兴奋 性 降低 等 ; 揪 入 电位 的 延长 或 增多 提示 肌肉 易 激 著 或 肌 膜 不 稳定 ,见于 失 神 
经 支配 的 肌肉 或 炎 性 肌 病 

2) 异常 自发 电位 :D 纤 吴 电 位 (fibrillation potential), 由 失 神 经 支配 的 肌纤维 对 乙酰 胆 碱 的 
敏感 性 增 沿 或 肌 办 细胞 膜 电位 的 稳定 性 下 隆 所 致 的 单个 肌纤维 的 自 发 凑 志 。 纤 闯 
相 , 起 始 为 正 相 ,后 为 负 相 ,时 限 1~21 汽 秒 ， 波 沁 20~200kV ,频率 2~30Hz, 声 和 的 只 

声 。 见 于 神经 源 性 损害 和 肌 源 于、 名 正 锐 波 (positive shape potential), 甚 产生 机 制 及 临 

林 意 义 同 纤 闫 电位 ;为 一 正 相 尖 形 主峰 向 下 的 双 相 波 ,形似 *“V" 字形, 时限 10~100 毫秒 ,波幅 
差异 很 大 ,一 般 为 S0~200 uv .频率 4~10Hz, 声 音 呈 琐 远 的 雷鸣 样 音 。@@ 束 颜 电 位 (fasciculation 
potential), 指 在 安静 的 时 候 出 现 单个 或 部 分 运动 单位 电位 支配 肌纤维 的 自发 放电 ,波形 与 正 
常 的 运动 单位 电位 类 似 , 见于 神经 源 性 损害 。 轩 其他， 例如 复合 重复 放电 (complex repetitive 
discharges ,CRD ) 利 员 赢 搞 (myokymia) 电位 。 

3) 肌 强 直 放 电 (myotonic discharg ge): 与 安静 时 肌 膜 气 离 子 通 透 性 减 小 有 关 , 多 见于 肌肉 自主 
收缩 或 受 机 械 刺激 后 。 波幅 通常 为 10kV~lmV ,频率 为 25~100Hz。 放 电 过 程 中 波幅 和 频率 逐 
浙 衰 减 , 扩 音 器 可 传 出 “飞机 俯冲 或 摩托 车 减速 " 样 声 音 。 见 于 各 种 原因 所 致 的 肌 强直 。 

4) 异常 MUAP: 中 神经 源 性 损害 :表现 为 MUAP 时 限 增 宽 、 波 幅 增 高 及 多 相 波 百分比 增高 
(图 5-11B), 见 于 痛 艇 前 角 细 胞 病变 、 神 经 根 病变 、 神 经 从 和 周围 神经 病 等 ;@ 肌 源 性 损害 :表现 为 
MUAP 时 限 缩短 ,波幅 降低 及 多 相 波 百分比 增高 (图 5-11C), 见 于 进行 性 肌 营养 不 良 . 炎 性 肌 病 
和 其 他 原因 所 敏 的 肌 病 。 

5) 异常 劳 焦 相 :@D 单 纯 相 : 指 肌肉 大 力 收缩 时 .参加 发 放 的 运动 单位 数量 明显 减少 ,在 肌 电 
图 上 表现 为 单个 独立 的 电位 ， 是 于 经 源 性 损害 ;@ 病 理 干扰 相 :肌纤维 变性 或 坏死 使 运动 单位 
变 小 ,在 肌肉 大 力 收缩 时 参与 募 运动 单位 数量 明显 增加 ,表现 为 低 波幅 干扰 相 , 被 称 为 病理 
干扰 相 ,见于 各 种 原因 导致 的 肌 源 性 损害 ;@@ 混 合 相 :参加 发 放 的 运动 单位 数量 部 分 减少 ,大 力 
收缩 时 相互 重 琶 的 运动 单位 电位 的 密集 程度 较 干 扰 相 稍 有 降低 ,基线 部 分 可 分 辨 , 即 为 混合 相 
可 见于 神经 源 性 损害 。 

(3) EMG 的 临床 应 用 :EMG 主要 用 于 神经 源 性 损害 和 肌 源 性 损害 的 诊断 及 鉴别 诊断 ,结合 
神经 传导 速度 的 结果 ,有 助 于 对 疹 散 前 角 细 胞 、 神 经 根 和 神经 从 病变 进行 定位 。 四 肢 . 胸 锁 乳 突 
肌 和 将 劳 员 EMG 对 运动 神经 元 病 的 诊断 有 重要 价值 。 

2. 神经 传导 速度 是 用 于 评定 周围 神经 传导 功能 的 一 项 诊断 技术 ,通常 包括 运动 神经 
传导 速度 (motor nerve conduction velocity,MCV) 和 感觉 神经 传导 速度 : (sensory nerve conduction 
velocity,SCV ) 的 测定 。 

(1) 测定 方法 

1) MCY 测定 :电极 放置 :刺激 电极 置 于 神经 干 ,记录 电极 置 于 肌 腹 ,参考 电极 置 于 肌 腿 ; 
地 线 置 于 刺激 电极 和 记录 电极 之 间 ;G@) MCYV 的 计算 : 超 强 刺激 神经 干 远 端 和 近 端 ,在 该 神经 支 
配 的 肌肉 上 可 记录 到 2 次 复合 肌肉 动作 电位 (compound muscle action potential, CMAP), 测 定 其 
不 同 的 潜伏 期 ,用 远 端 和 近 端 之 间 的 距离 除 以 两 点 间 潜 伏 期 差 , 即 为 神经 的 传导 速度 (图 5-12)。 

计算 公式 为 :神经 传导 速度 (ms) = 两 点 间距 离 (cm) x 10/ 两 点 间 潜 伏 期 差 (ms), 波幅 的 测定 通 
sr 
) SCV 测定 :5D 电 极 放置 :刺激 手指 或 脚趾 末端 , 顺 向 性 地 在 近 端 神经 干 收集 ( 顺 向 法 ), 或 
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刺激 神经 干 而 逆向 地 在 手指 或 脚趾 末端 收 
集 ( 道 向 法 ); 地 线 固定 于 刺激 电极 和 记录 电 
极 之 间 ;@ SCV 计算 :记录 潜伏 期 和 感觉 神 12 
经 动作 电位 (sensory nerve action potential, 
SNAP), 用 刺激 电极 与 记录 电极 之 间 的 距离 
除 以 潜伏 期 为 SCV。 | 


S2 
采 窜 刺激 电极 
Sl 


党 NCV 及 临床 意义 .MCV 和 SCV IB vpnd2- 两 个 刺激 点 
(2) 异常 NCV 及 临床 意义 :MCV 和 SCV lms  V=D/(1.2-L1) i 


异常 表现 为 传导 速度 减 慢 和 波幅 降低 ,前 
者 主要 反映 骨 戎 损害 ,后 者 为 轴 索 损害 。 

(3) NCV 的 临床 应 用 :NCV 的 测定 用 已 
于 各 种 原因 的 周围 神经 病 的 诊断 和 鉴别 诊 
断 , 能 够 发 现 周围 神经 病 的 亚 临床 病灶 ,能 
区 分 是 轴 索 损害 还 是 散 精 脱 失 ;结合 EMG 记 汉 中枢 
可 以 鉴别 前 角 细胞 ,神经 根 、 周 围 神经 及 肌 图 5-12 ”运动 神经 传导 速度 计算 方法 
源 性 损害 等 。 

3. F 波 与 H 反射 
(1) 下 波 (F-wave):F 波 是 以 超 强 电 刺 激 神经 干 在 M 波 (CMAP) 后 的 一 个 较 晚 出 现 的 小 的 肌 
肉 动 作 电位 。 

1) 测定 方法 :电极 放置 : 同 MCV 测定 ,不 同 的 是 阴极 放 在 近 端 ;@ 潜 伏 期 的 测定 :通常 连 
续 测定 10~20 个 下 波 , 然 后 计算 其 平均 值 ,F 波 的 出 现 率 为 80%~100%。 下 波 出 现 率 的 减少 或 潜 
伏 期 延长 均 提示 神经 传导 异常 。 

2) 临床 意义 及 应 用 :F 波 有 助 于 周围 神经 病 的 早期 诊断 ,病变 部 位 的 确定 。 由 于 下 波 可 以 
反映 运动 神经 近 端 的 功能 ,对 神经 根 病变 的 诊断 有 重要 的 价值 ,可 弥补 MCV 的 不 足 , 临 床 用 于 
吉 兰 一 巴 雷 综 合 征 (GBS) ,遗传 性 运动 感觉 神经 病 .神经 根 型 颈椎 病 等 的 诊断 。 

(2) HH 反射 (H-reflex):H 反射 是 利用 较 小 电量 刺激 神经 ,冲动 经 感觉 神经 纤维 向 上 传导 至 将 
血 , 再 经 单一 突 触 连接 传人 下 运动 神经 元 而 引发 肌肉 电 活 动 。 

) 测定 方法 :电极 放 先 :刺激 电极 置 于 胭 窒 肥 神 经 处 ,记录 电极 置 于 腓 肠 肌 肌 腹 ,最 佳 刺 激 

强度 依 个 人 不 同 反应 而 定 。 

2) 临床 意义 及 应 用 :H 反射 相对 稳定 地 出 现 于 正常 成 人 S1 根 所 支配 的 肌肉 ,其 他 部 位 则 
较 少 见 。 若 反射 消失 则 表示 该 神经 根 或 其 相关 的 反射 弧 病 损 。 临 床 用 于 吉 兰 一 巴 震 综合 征 
(GBS)\ 腰 椎 病 , 腰 俘 神经 根 病 变 的 诊断 。 

水 重复 神经 电 刺激 (repeating nerve electric stimulation, RNES) RNES 指 超 强 重复 刺激 神经 
王后 在 相应 肌肉 记录 复合 肌肉 动作 电位 ,是 检测 神经 肌肉 接头 功能 的 重要 手段 。RNS 可 根据 刺 
激 的 频率 分 为 低频 ( <5Hz) RNS 和 高 频 (10~30Hz) RNS。 

(1) 测定 方法 :0 电极 放 移 : 刺 激 电 极 置 于 神经 干 , 记 录 电 极 轿 于 该 神经 所 支配 的 肌肉 ,地 线 
秆 于 两 者 之 间 ;@ 神 经 和 肌肉 的 选择 :临床 通常 选择 面神经 支配 的 眼 轮 臣 肌 、 腋 神经 支配 的 三 角 
肌 、 尺 神经 支配 的 小 指 展 肌 。 高 频 刺 激 通常 选用 尺 神经 。 

(2) 正常 值 的 计算 和 异常 的 判断 :确定 波幅 递减 是 计算 第 4 或 第 5 波 比 第 1 波 波幅 下 降 的 
百分比 ;波幅 递增 是 计算 最 高 波幅 比 第 1 波 波幅 上 升 的 百分比 。 正 常人 低频 刺激 波幅 减低 在 


10%~15% 以 内 (图 5-13A ), 高 频 刺 激 波 幅 减 低 在 30% 以 下 ,而 波幅 增加 在 50% 以 下 。 低 频 波幅 
减低 > 15% (部 分 定 为 10%) (图 5-13B) 和 高 频 刺 激 波幅 减低 >30% 为 异常 , 称 为 波幅 递减 ;高 频 


刺激 波幅 增 如 > 100% 为 异常 , 称 为 波幅 递增 
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第 5 波 较 第 1 波 波 蚁 递减 15cz 以 上 见于 下 证 肌 无 力 世 者 


(3) RNS 的 临床 意义 :检测 神经 肌肉 接头 的 功能 状态 .主要 用 于 重症 肌 无 力 的 诊断 以 及 和 
Lamberl-Eaton 综合 征 的 鉴别 。 重症 肌 无 力 表现 为 低频 或 高 频 刺 激 波幅 递减 ;而 后 者 表现 为 低频 
刺激 波幅 递减 ,高 频 刺 激 波幅 递增 


第 四 节 ”头颈 部 血管 超声 检查 


、 颈 动脉 时 上 直 


颈 动 脉 超声 检查 是 广泛 应 用 于 临床 的 一 项 无 创 性 检测 手段 ,可 客观 检测 和 评价 颈 部 动脉 的 
结构 、 er er 对 头颈 部 血管 病变 ,特别 是 缺 血性 脑 血管 疾病 的 诊断 具 
和 
颈 动脉 超声 检测 技术 包括 二 维 显 像 . 彩色 多 普 勒 血 流 影像 及 多 普 勒 血 流 动力 学 分 析 等 技 
术 。 注 半 由 痊 前 超声 今 测 一 般 采 用 高 频 线 阵 5.0~10.0MHz 探头 。 颈 部 血管 的 检测 通常 包括 : 双 
侧 颈 总 动脉 (CCCA) 颈 内 动脉 (ICA ) 颅 外 段 . 颈 外 动脉 (ECA)、 椎 动脉 (VA) 颅 外 段 、 锁 骨 下 动脉 、 
无 名 动脉 等 。 
绍 Ss 多 普 勒 超声 观察 指标 
二 维 图 像 的 检测 指标 

管 的 位 置 :观察 血管 的 起 源 ,走行 及 与 周围 血管 的 关系 ,有 无 变异 移 位 、 受 压 及 动静 脉 
嘛 形 等 。 

2) 血管 壁 结 构 : 观 察 内 膜 . 中 膜 和 外 膜 三 层 结构 ,内 膜 是 否 光 滑 、 增 厚 或 动脉 硬化 斑 块 的 位 
de 沼 声 性 质 , 有 无 夹层 动脉 癌 等 。 

3) 血管 内 径 的 测量 ;通过 管 径 的 检测 及 血 流动 力学 的 改变 以 判断 血管 结构 及 功能 状态 的 改 
变 , 评 价 血管 狭窄 的 程度 。 

(2) 彩色 多 普 鞭 血 流 显 像 检 测 指标 

1) 血 流 方向 :正常 血 流 方向 的 判断 取决 于 红细胞 与 探头 发 射 声 波 之 间 的 相对 运动 。 当 红 细 
胞 朝向 探头 运动 时 ,为 正 向 ,以 红色 表示 ,反之 ,背离 探头 的 血 流 以 蓝 色 显示 。 

2) 彩色 血 流 的 显 像 与 血管 病变 的 观察 :由 于 血 流 在 血管 腑 内 的 流动 为 层 流 状态 ,因此 ， 下 
ee 彩色 显 像 为 中 间 明 亮 周边 相对 减弱 。 血 流 的 明亮 状态 与 充 蕉 状态 ,可 以 反映 血 和 
辟 结 构 的 变化 , 当 发 现 血 流 “ 充 奏 缺 损 ” 特征 时 ,往往 提示 血管 狭 窗 性 病变 的 存在 、 正 常 颈 二 
二 维 及 be 显 像 见 图 5-14 
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图 5-14 了 
动脉 二 维 显 像 ”B. 


A. 正常 


CCA: 颈 总 动脉 ;ICA: 贷 内 ee :人 


2. 临床 应 用 


页 外 动 访 


(1) 须 动 脉 粥 样 硬化 :表现 为 内 膜 不 均匀 增 厚 . 斑 块 形成 .血管 狭窄 或 闭塞 等 ,根据 血管 的 残 
余 管 径 及 血 流动 力学 参数 变化 ,计算 血管 狭窄 的 程度 (图 5-15)。 


侨 动 脉 粥 样 硬化 斑 块 的 纵 切 面 超声 显 像 ， 
切面 超声 显 像 ,箭头 显示 斑 块 的 位 置 “C. 绒 动脉 狭 窗 


(2) 锁骨 下 动脉 盗 血 综合 征 : 由 于 锁骨 下 动脉 或 无 名 动脉 起 才 
肢体 血液 供应 障碍 及 椎 基底 动脉 系统 缺 血 ,超声 显示 病变 血管 狭 


或 完全 逆转 
(3) 先天 性 颈 内 动脉 肌纤维 发 育 不 良 :超声 
清 , 管 腔 内 血 流 充 胡 不 均 明 “ 串 原 样 ”改变 


太 动 脉 管 腔 粗 


图 5-15” 颈 动脉 绪 样 硬化 斑 块 的 超声 显 像 
j : 斑 块 的 位 置 ”B. 颈 动脉 绩 样 硬化 斑 块 的 横 
,箭头 显示 狭 窗 的 血管 腔 , 血 流 充 一 不 全 


E 或 闭塞 ,导致 病变 远 端 
容 , 患 侧 椎 动脉 血 流 方向 部 分 


有 组 不 均 , 内 腊 和 中 膜 结 构 显 示 不 
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(4) 颈 内 动脉 阁 : 根 据 动脉 瘤 的 病理 基础 和 结构 特 ace 瘤 和 夹层 
动脉 瘤 。 严 层 动 脉 疾 是 由 于 动脉 内 膜 与 中 膜 之 间 分 离 .使 病变 血管 出 
腔 , 假 腔 内 血 流 的 灌注 与 血栓 的 形成 造成 真 腔 管 径 减 小 ,血管 狭窄 。 
(5) 大 动脉 炎 : 表 现 为 血管 壁 内 膜 , 中 膜 及 外 膜 结构 分 界 不 清 ,动脉 内 膜 和 中 膜 的 结构 融合 ， 
外 膜 表 面 粗 米 , 管 页 均匀 性 增 厚 , 管 腔 向 心性 锋 窄 等 


-、 综 颅 多 普 和 勒 起 天 检查 


经 颅 多 普 勒 超 击 (transeranial doppler.TCD) 是 利用 颅骨 薄弱 部 位 为 检查 声 窗 , 应 用 多 普 勒 
效应 研究 脑 底 动 有 脉 主 下 萝 绝 到 力学 变化 的 一 种 无 创 性 检测 技术 。1982 年 挪威 学 者 Rune Aaslid 
教授 率先 建立 了 经 笑 吊 超声 诊断 方法 ,1988 年 该 方法 被 引入 中 国 。TCD 无 创伤 、 快速 简便 ， 
可 早期 发 现 颅 脑 血 人 管 病变 的 存在 ,动态 观测 血管 病变 产生 的 血 流动 力学 变化 , 近 20 年 来 在 临床 
上 得 到 了 广泛 应 用 。 

. 检测 方法 和 检测 指标 TCD 仪器 配备 2MHz 和 4MHz 两 种 探头 。 颅 内 动脉 探测 采用 
2MHz 探头 , 顺 外 菇 部 动脉 探测 采用 4MHz 探头 。 

(1) 颅 内 动脉 检测 方法 :TCD 最 常用 的 检查 部 位 是 颈 窗 、 枕 窗 和 了 眶 窗 : 亿 桔 窗 是 探测 脑 底 动 
脉 的 主要 答 口 ,位 于 烙 马 上 方 的 眼眶 外 绿 和 耳 屏 之 间 , 经 匡 窗 可 以 探测 到 大 脑 中 动脉 大脑 前 动 
脉 .大 脑 后 动脉 、 贷 内 动脉 终 末 段 和 前 后 交通 动脉 ,临床 所 遇 到 杜 窗 缺 如 者 占 3%~5%;@@ 枕 窗 为 
天 然 的 颅 孔 , 位 于 枕骨 粗 降下 ,经 顶 窗 可 探测 椎 动脉 颅 内 段 . 小 脑 后 下 动脉 和 基底 动脉 ;@ 眶 窗 
] 令 上 方 ,通过 眶 窗 可 探测 到 眼 动 脉 和 颈 内 动脉 虹吸 段 。TCD 检查 中 对 检测 血管 的 识 
头 的 位 置 .超声 束 的 角度 . 血 流 方向 及 颈 动 脉 压 迫 试 验 等 。 

(2) 颅 外 段 颈 动脉 检查 方法 :用 4MHz 探头 ,在 锁骨 上 窜 颈 总 动脉 搏动 处 检测 颈 总 动脉 ,在 
下 颌 角 水 平 检测 颈 内 动脉 起 始 段 和 有 开外 动脉 ,可 以 通过 显 浅 动脉 震颤 压迫 试验 对 颈 内 外 动脉 进 
行 鉴 别 。 
(3) TCD 检测 参数 和 临床 意义 :TCD 对 颅 内 动脉 检测 通过 以 下 参数 进行 判断 :频谱 形态 
流 方向 . 血 流速 度 .血管 搏动 指数 和 声 频 信和 号 等 。 

1) 频谱 形态 :正常 TCD 探测 到 的 血 流 频谱 的 波动 与 心动 周期 一 致 , 呈 三 峰 形态 ,在 心动 周 
期 开始 时 , 脑 血 流 达到 最 高 峰 即 收 缩 期 最 高 峰 (S1 峰 ), 随 后 血液 经 左 心室 进入 主动 脉 后 形成 
管 的 弹性 搏动 波峰 (S2 峰 ), 当心 及 舒张 开始 ,血管 的 血 流下 降 , 出 现 舒 张 早期 波峰 (D 峰 )。 正 常 
健康 成 人 脑 血 流 频 谱 为 S1 > S2 >D, 三 峰 清 晰 ,频谱 内 部 分 布 均匀 ,外 层 包 络 线 光滑 ,基线 上 方 
“ 频 窗 "清晰 (图 5-16A )。 


EB 


一 


三 


图 5-16 大脑 中 动脉 TCD 血 流 频 谱 
A. 正常 大 脑 中 动脉 血 流 频谱 :峰值 流速 105cmAs ,频谱 内 部 分 布 均匀 ,基底 部 * 频 窗 " 清晰 


B. 大 脑 中 动脉 狭 窜 血 流 频 谱 : 速 高 达 289enys, 基底 部 “ 频 窗 " 消失, 出现 红色 涡流 


记 
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2) 血 流 方 向 :根据 红细胞 运动 方向 与 探头 之 间 的 关系 确定 , 血 流 朝向 探头 为 正 向 , 血 流 频谱 
位 于 基线 上 方 ;反之 , 血 流 背离 探头 为 负 向 , 血 流 频谱 位 于 基线 下 方 ; 当 引 血 管 分 支 或 血管 
走向 弯曲 时 , 血 流 频 谱 为 双向 。 血 流 方向 是 判断 颅 内 血管 血 流动 力学 是 否 正 常 的 重要 技术 参数 。 
当 血 流 方向 改变 时 ,提示 有 血管 狭窄 或 闭塞 , 侧 支 循 环 或 颅 内 盗 血 现象 的 存在 。 

3) 血 流 速度 : 指 红细胞 在 血管 中 流动 的 速度 ,单位 cms。 血 流速 度 包括 收缩 期 血 流 速度 
(systolic velocity,Vs) 舒 张 期 血 流速 度 (diastolie velocity,Vd) 和 平均 血 流 速度 (mean velocity ， 
Vm)。 血 流 速度 是 TCD 最 重要 的 技术 参数 , 血 流 速度 降低 多 见于 血管 狭 窒 的 前 后 段 . 脑 内 咨 血 、 
脑 动脉 硬化 症 等 。 血 流速 度 增高 则 见于 狭 罕 段 血管 .血管 冶 挛 ,动静 脉 畸形 ,感染 .甲亢 .贫血 等 

4) 搏动 指数 和 阻力 指数 :是 评价 颅 内 动脉 血管 顺应 性 (血管 弹性 和 血管 阻力 ) 和 脑 血 流 流 
注 状 态 高 低 的 重要 技术 指标 。 搏 动 指数 (pulsatility index,PI) 计算 公式 :PILE(Vvs-vd)/vm, 正 常 PI 
值 为 0.65~1.10(Aaslid 标准 )。 阻 力 指数 (resistance index,RI) 计算 公式 :RI = (Vs-Vd)/Vs。 当 外 
周 血 管 阻力 增 大 ,动脉 弹性 减低 , 血 流量 灌注 减少 时 ,PI 值 和 RI 值 增高 。 儿 童 和 大 于 60 岁 的 老 
年 人 ,PI 值 呈 生 理性 增高 。 病 理性 FI 值 增高 主要 见于 脑 动脉 硬化 . 颅 内 压 增高 等 ,而 Pl 值 降低 
则 多 见于 动静 脉 畸 形 、 颈 内 动脉 海绵 案 瘘 .重度 血管 狭窄 或 狭窄 后 段 血 流 改变 .大 动脉 炎 等 。 

5) 声 频 信号 :正常 血液 在 血管 内 以 层 流 形式 流动 ,其 声 频 信号 呈 平 滑 和 柔和 的 声音 , 当 血 管 狂 
罕 时 动静 脉 畸 形 或 动静 脉 痿 时 ,将 导致 血 流 寄 乱 ,产生 粗糙 的 血管 杂音 。 

2. TCD 的 临床 应 用 

(1) 颅 内 动脉 狭窄 或 闭塞 

1) 颅 内 动脉 狭窄 的 TCD 变化 :@ 节 段 性 血 流 速度 异常 ,狭窄 段 血 流速 度 升 高 ,收缩 期 血 流 
速度 大 脑 中 动脉 > 140~160cm/s, 大 脑 前 动脉 > 120cem/s, 大 脑 后 动脉 和 椎 基底 动脉 > 100cmAs , 提 
示 被 检 血 管 狭窄 ;狭窄 近 端 血 流速 度 正常 或 相对 降低 ， 狭 罕 远 端 血 流 速度 明显 降低 。@@ 血 流 频 
谱 异 常 ,S1 峰 和 S2 峰 融合 ,出 现 消 流 或 涡流 频谱 ,基底 部 “ 频 徐 " 消失 (图 5-16B)。 国 血 流 声 频 
粗糙 ,严重 时 出 现 “ 乐 性 血管 杂音 ”。 @ 两 侧 血 流速 对 不 对 称 , 当 双 侧 同 名 动脉 血 流 速度 比较 相 
差 超 过 30% 时 应 考虑 血管 狭窄 性 病变 。 

2) 颅 内 动脉 闭塞 的 TCD 变化 :以 大 脑 中 动脉 (MCA ) 慢性 闭 塞 为 例 , 患 仙 MCA 血 流 信号 消 
失 , 相 邻 动脉 大 脑 前 .后 动脉 血 流速 度 代 偿 性 升 高 ,脑膜 支 侧 支 循环 建立 , 沿 MCA 主干 向 远 端 探 
测 ,MCA 血 流速 度 明 显 减 低 无 连续 性 血 流 信 号 ,但 可 获得 双向 多 支 低 流速 低 搏动 性 血 流 信和 号 频谱 。 

(2) 颅 外 段 侨 内 动脉 狭 窗 或 闭塞 

1) 颅 外 段 颂 内 动脉 狭窄 的 TCD 变化 :中 患 侧 动脉 的 血 流 速度 异常 升 高 ,高 于 健 侧 1.5 倍 以 上 。 
受 颈 内 动脉 狭 罕 的 影响 , 患 侧 颅 内 段 大 脑 前 .中 动脉 血管 血 流 速度 降低 。 当前 ,后 交通 动脉 开放 时 ， 
健 侧 大 脑 前 动脉 患 侧 大 脑 后 动脉 血 流速 度 相 对 笑 高 。@@ 患 侧 动脉 可 以 探测 到 湛 流 或 涡流 频谱 。 
@ 患 侧 血 流 声 频 粗 糙 。 国 由 于 前 交通 动脉 开放 ， 患 侧 大 脑 前 动脉 血 流 方向 由 负 向 转变 为 正 向 。 

2) 颅 外 段 颈 内 动脉 闭塞 的 TCD 变化 : 颅 外 段 颈 内 动脉 血 流 信 号 消失 。 颅 内 动脉 的 血 流动 
力学 变化 同 颅 外 段 倾 内 动脉 狭窄 时 TCD 变化 基本 一 致 。 


(3) 脑 血 管 痉 牵 :蛛网 膜 下 腔 出 血 . 颅 内 感染 , 颅 脑 手术 和 颅 内 动脉 血管 内 成 形 术 等 均 可 以 
导 歼 脑 血管 痉 卒 。 血 管 痉挛 时 TCD 的 变化 :OD 多 支 血管 血 流速 度 增高 ,无 节 段 性 血 流 速度 异常 


名 血 流 频谱 异常 , 血 流 频谱 峰 形 尖 锐 ,可 出 现 湛 流 频谱 。 
(4) 动静 脉 畸 形 和 动静 脉 瘘 供血 动脉 的 TCD 判断 :由 于 动 一 静脉 直接 短路 ,供血 动脉 管 腔 内 
压力 降低 , 血 流 阻 力 降低 ,TCD 的 变化 为 :DD 供血 动脉 血 流 速度 增 快 ;@ 低 阻力 型 频谱 ， 
伴 频 谱 充填 ;@ 供 血 动 脉搏 动 指数 明显 降低 , 呈 低 搏动 性 改变 ;@ 图 血 流 上 声 频 北 乱 ,高 低 强度 吉 频 
混 末 , 似 "机 器 房 " 样 改变 ;@G 颅 内 盗 血 征 : 由 于 畸形 血管 阻力 降低 , 非 供血 动脉 血 流速 度 减 低 或 
而 流 方 向 逆转 。 
(5) 脑 动脉 血 流 中 微 栓 子 的 监测 :TCD 可 以 探测 到 在 脑 血 流 中 经 过 的 固体 颗粒 (血栓 、 自 小 


板 聚 集 和 名 翌 
缺 血性 苹 中 的 栓 
二 缺损 和 罗网 筷 末 辣 所 2 淤 在 动脉 - 

芮 浏 也 | 二 动脉 多 


颈 内 动脉 内 有 
(6) 顾 内 


高 , 血 流 速度 逐 ; 
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:天 块 ) 通 逢 大 脑 中 动脉 是 检测 微 栓 子 的 监测 血管 。 进 行 微 栓 子 检测 的 目的 是 了 解 
术科 .临床 适应 证 包括 :潜在 心 源 性 栓塞 疾病 ,如 房 闸 、 滤 膜 性 心脏 病房 间 
疾病 ,如 颈 动脉 狭 窒 、 颈 内 动脉 夹层 动脉 瘤 、 
查 或 介 cas 


让 + 


浙 降 低 . 亲 妇 ， Vd 下降 明 j 是 、 \m 相对 减低 ， 晚期 Vs 也 ,下 降 ， wl 


@ 随 颅 内 太 增 高 ,血管 的 扶 动 指数 进行 性 增加 .PI 值 越 高 , 颅 内 压 增高 越 显著 ;@ 血 流 频谱 异常 ， 


收缩 峰 高 尖 ， 


SI 与 S2 部 合 . 旦 现 高 阳 力 型 改变 : 


(7) 脑 死 产 : 暗 紫 产 时 脐 的 租 液 循环 停止 .TCD 有 和 肯定 的 临床 监测 价值 ,我 国 脑 死亡 判定 标 


准 草案 中 将 


TCD 列 为 脑 红 :项 确认 试验 之 一 .制定 了 脑 死亡 TCD 诊断 标准 草案 。 脑 死亡 时 


TCD 的 变 中 自流 信守 消失, 基线 上 下 均 无 血 流 信号 ;@ 振 荡 波 :在 一 个 心动 周期 内 出 现 收 


缩 期 正 向 ( 


算 公式 :DFI= 
多 二 问 小 于 200 已 秒 ,流速 低 于 SOcmAs。 


) 和 舒张 期 反 向 CRy) 血 流 信号 . 脑 死 亡 血 流 方向 指数 (direction of flow index ,DFI) 计 
1-RA .DPI 小 于 0.8 可 以 判定 脑 死 亡 血 流 改变 ;@@ 钉 子 波 :收缩 早期 单 向 性 正 向 血 
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某 些 神经 疾病 可 能 仅 表 现 为 脑 功能 的 变化 .而 脑 结构 和 形态 变化 不 明显 或 无 变化 ,因此 临 


床上 和 需要 应 


用 显示 脑 功能 的 显 像 方法 。 核 医学 显 像 即 放射 性 核 素 显 像 , 是 一 类 能 反映 功能 和 代 


谢 的 显 像 方法 ,包括 单 光 子 发 射 计算 机 断层 (single photon emission computed tomography,SPECT) 


利 正 电子 发 身 


十 计算 机 断层 (position emission tomography, PET)。SPECT 大 多 使 用 能 通 过 血 脑 屏 障 


的 放射 性 药物 ,显示 局 部 脑 血 流 的 分 布 ;PET 主要 使 用 正 电子 放射 性 核 素 及 其 标记 化 合 物 ,显示 


SPECT 提供 的 三 维 


方法 ,可 辅助 


局 部 脑 和 葡萄糖 代谢 、 脑 受 体 分 布 与 数量 和 脑 血 流 分 布 。 


-、 单 光子 发 射 计算 机 断层 


让 像 方法 为 脑 血 流量 变化 的 显示 和 测定 提供 了 比较 准确 、 安 全 和 价 廉 的 
某 些 神经 科 疾 病 的 诊断 。 


1. 基本 原理 ”静脉 注射 可 通过 血 脑 屏障 的 放射 性 显 像 剂 ,应 用 设备 采集 信息 和 重建 图 像 。 
申 于 脑 组 织 摄取 和 清除 显 像 剂 的 其 与 血 流 是 成 正比 ,从 而 可 获得 脑 各 部 位 局 部 血 流量 的 断层 图 


像 。SPECT 的 主要 不 足 之 处 是 组 织 解剖 结构 显示 欠 清 晰 。 
目前 常 月 


ECD 后 15~6 


客观 的 定量 分 析 ,测定 ,并 计算 出 脑 血 流量 (CBF) 和 局 部 脑 血 流量 (rCBF)。 


站 ”Te- 双 半 胱 乙 栈 CYTe-ECD) 作 为 放射 性 示 踪 剂 。 显 像 方法 为 静脉 注射 ”Te- 
0 分 钟 进行 数据 采集 ,用 计算 机 重建 横断 面 .冠状 面 及 矢 状 面 断层 影像 ,对 图 像 进 行 


2. 临床 应 用 ”和 CT 和 MRI 等 结构 性 影像 相 比 ,SPECT 显 像 可 获得 前 两 者 无 法 获得 的 脑 功 


能 资料 ,对 于 


某 些 疾病 诊断 有 一 定 的 优越 性 。 


(1) 短暂 性 脑 缺 血 发 作 (CTIA):TIA 患者 在 没有 脑 组 织 结构 的 改变 时 CT 和 MRI 往往 正常 ,而 
SPECT 却 可 发 现 相 应 区 域 rCBF 降低 。 


(2) 冶 病 :发 作 期 病灶 区 的 rCBF 增高 ,而 在 发 作 间 睦 期 :CBF 降低 。 据 此 原理 ,可 配合 脑 电 
图 提高 手术 前 病灶 定位 的 准确 性 。， 


(3) 痢 采 : 
个 rCBF 减低 区 ; 宁 早 时 病 果 则 旺 双 侧 祯 叶 低 灌注 。 


阿尔 次 


大 病 患 者 业 型 表现 是 对 称 性 桔 硕 中 rzCBF 降低 ;血管 性 痴呆 可 见 散 在 、 多 


(4) 锥 体外 系 疾病 :由 金森 病 可 见 纹 状 体 的 rzCBF 降低 ;亨廷顿 病 可 见 到 额 .项 和 尾 状 核 的 


rCBF 降低 


€ 
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PET 


可 显示 神经 受 体 的 位 置 密度 及 分 布 。 


二 、 正 电子 发 射 计算 机 断层 
是 显示 脑 代 谢 和 功能 的 图 像 ,如 局 部 脑 葡萄 糖 代谢 、 氨 基 酸 代谢 、 氧 代谢 和 脑 血 流 ,还 


1. 基本 原理 ”将 发 射 正 电子 的 放射 性 核 素 如 "F 标记 的 氟 代 脱氧 葡萄 糖 (5F-FDG) 引 入 体 


内 ,通过 血液 循环 到 达 脑 部 而 被 摄取 。 利 用 PET 系统 探测 这 些 正 电子 核 


发 出 的 信号 ,用 计算 


机 进行 断层 图 像 重 建 。 常 用 脑 显 像 包 括 : 脑 葡萄 糖 代谢 显 像 ,神经 递 质 . 受 体 和 转运 蛋白 显 像 ， 


脑 血 流 灌 注 显 像 。 


2. 临床 应 用 PET 弥补 了 单纯 解剖 形态 成 像 的 不 足 , 能 反映 局 部 脑 功 能 的 变化 ,在 疾病 还 
未 引起 脑 的 结构 改变 时 就 能 发 现 脑 局 部 代谢 的 异常 ,临床 上 有 很 重要 的 用 途 。 
4) 瘦 冯 : 难 治 性 闻 痢 需 外 科 治疗 时 ,PET 能 帮助 确定 低 代谢 活动 的 韵 痫 病灶。 燃 痛 患者 发 


(图 5-17) 


作 间 上 歇 期 可 发 现代 谢 减 低 区 ,因此 ,有 助 于 外 科 手 术 切 除 疝 痛 病灶 的 定位 。 
(2) 痴呆 :PET 可 用 于 痴呆 的 鉴别 诊断 ,阿尔 茨 海 默 病 可 表现 为 单 侧 或 双 侧 里 顶 叶 代谢 减低 


;血管 性 痴呆 表现 为 多 发 性 . 非 对 称 性 代谢 减低 ; 额 杜 叶 痢 呆 则 以 额 叶 代谢 减低 为 主 。 


(3) 帕 


(dopamine 
森 病 的 早 
(4) fh 


代谢 减低 ， 


灶 , 帮 助兴 
PET 上 


脑 . 神 


的 结果 进 


图 5-17 “F-FDG PET 脑 代谢 显 像 
A. 正常 人 B. AD 患者 : 双 侧 矣 叶 皮 质 为 主 的 对 称 性 低 代谢 


金森 病 : 联 合 应 用 多 巴 胺 转运 蛋白 (dopamine transporter,DAT) 和 多 巴 胺 D, 受 体 
D, receptor,D2R) 显 像 能 完整 地 评估 帕 金 森 病 的 黑 质 一 纹 状 体 通 路 变性 程度 ,对 帆 金 


期 诊断 .鉴别 诊断 和 病情 严重 程度 评估 均 有 一定 价值 


瘙 :主要 用 于 脑 肿瘤 放射 治疗 后 辐射 坏死 与 肿瘤 复发 或 残存 的 鉴别 诊断 ,前 者 表现 为 
后 者 则 为 代谢 增高 。 在 检查 脑 部 原 发 性 肿瘤 方面 也 很 有 价值 ,能 敏感 地 发 现 早期 病 
断 肿瘤 的 恶性 程度 。 

4 主要 不 足 是 仪器 设备 和 检查 费用 昂贵 , 仅 在 少数 大 型 医院 应 用 。 


第 六 节 ” 脑 , 神 经 和 肌肉 活 组 织 检查 


经 和 肌肉 活 组 织 检查 的 主要 目的 是 为 了 明确 病因 ,得 出 病理 诊断 ,并 日 通过 病理 检查 
- 步 解释 临床 和 神经 电 生理 的 改变 。 但 是 活 组 织 检查 受 取材 的 部 位 、 大 小 和 病变 分 布 


这 林 
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的 限制 ,也 有 一 定 的 局 限 手 .有 时 即使 病理 结果 阴性 ,也 不 能 排除 诊断 。 
、 脑 活 组 织 人 签 查 


脑 活 组 织 检查 (biopsy of brain tissue ) 是 通过 取材 局 部 脑 组 织 进行 病理 检查 的 一 种 方法 ,可 
为 某 些 脑 部 疾病 的 诊断 提供 重要 的 依据 - 
站 活检 取材 方式 分 为 手术 活检 和 立体 定向 穿刺 活检 ,取决 于 病变 的 部 位 。 脑 深部 或 功能 区 
的 局 灶 性 病变 ,家 采用 立体 定 回 穿刺 活检 ,在 头 部 CT 或 MRI 指导 下 ,不同 深度 多 点 取材 , 尽 可 
能 反映 疾病 病理 变化 的 爹 狐 。 较 浅 的 、 笔 近 皮 质 的 局 灶 性 病变 ,切除 后 对 脑 功 能 影响 不 大 ,或 立 
体 定向 穿刺 未 能 二 位 诊 断 时 可 以 手术 活检 。 脑 活检 后 的 标本 要 根据 临床 需要 和 组 织 特性 ,选择 
恰当 的 病理 技术 人 处理 。 通 入 将 标本 制 成 不 同 的 切片 ,采用 不 同 的 染色 技术 显示 病变 。 还 可 从 脑 
活检 组 织 中 分 网 病 副 或 签 测 病毒 抗原 .应 用 聚合 酶 链 反 应 (PCR) 检 测 病毒 特异 性 DNA 或 原 位 
杂交 技术 确定 病毒 的 类 型 等 . 

脑 活 检 主 要 用 于 :中 脑 感 梁 性 疾病 抗 感染 治疗 效果 不 好 需要 进一步 查 明 病因 ;@ 临 床 疑 诊 
为 某 些 遗 传代 谢 性 疾病 ,如 脑 白质 营养 不 良 、 神 经 节 苷 脂 沉积 病 , 肌 阵 挛 性 癫 痛 线粒体 脑病 和 
溶 酶 体 病 等 ;@ 神 经 影像 学 提示 的 脑 内 占 位 性 病变 诊断 ,鉴别 肿瘤 ,炎症 和 胶 质 增生 等 ;:@ 四 不 明 
原因 进行 性 痢 采 ,如 路 易 体 痢 果 .Creutzfeld-Jakob 病 等 的 诊断 与 鉴别 诊断 。 

脑 活检 是 一 种 创伤 性 检查 ,有 可 能 造成 脑 功能 缺失 ,有 时 即使 进行 活检 也 难以 确定 诊断 , 须 
权衡 利 六 ,严格 掌握 适应 证 。 


-、 神 经 活 组 织 检查 


腓 肠 神经 活 组 织 检查 是 最 常用 的 神经 活 组 织 检查 (nerve biopsy), 有 助 于 确定 周围 神经 病变 
的 性 质 和 病变 程度 的 判断 ,是 周围 神色 
和 树脂 包 埋 ,切片 后 根据 诊断 的 要 求 .进行 常规 组 织 学 染色 (HE,Masson 三 色 ) 刚 果 红 染色 、 钱 
酸 染 色 以 及 各 种 人 免疫 组 织 化 学 染色 等 ,电镜 样品 还 需 铅 、 铀 染色 。 

在 神经 活检 的 切片 上 , 光 镜 下 可 观察 到 有 身 纤 维 的 密度 、 大 中 小 纤维 的 比例 和 分 布 . 散 业 有 
无 脱 失 . 轴 索 有 无 变性 ,有 无 “洋葱 球 ” 和 再 生 簇 形成 ,从 而 了 解 周围 神经 损害 的 程度 和 性 质 , 判 
断 病变 性 质 是 脱 血 精 性 还 是 轴 索 性 或 神经 元 性 神经 病 , 病 程 处 于 急性 或 慢性 过 程 ;除了 神经 纤 
维 的 变化 ,还 可 以 观察 到 神经 间 质 是 否 存 在 炎 性 反应 和 新 生 血管 ,有 无 异常 物质 的 沉积 等 。 电 
镜 观 察 可 了 解 胞 质 内 细胞 器 的 超 微 结构 ,如 线粒体 深 酶 体 , 糖 原 、 脂 滴 的 数量 .分 布 以 及 功能 状 
态 , 所 以 电镜 是 观察 负 索 内 部 . 施 万 细胞 ,尤其 是 无 茵 纤维 所 必需 的 ,对 病因 诊断 十 分 重要 。 

神经 活检 的 适应 证 是 各 种 原因 所 致 的 周围 神经 病 ,儿童 的 适应 证 还 可 包括 疑 诊 异 染 性 脑 白 
质 营 养 不 良 ,肾上腺 脑 白 质 营 养 不 良和 Krabbe 病 等 。 

周围 神经病 的 原因 十 分 复杂 , 腓 肠 神经 活检 也 有 局 限 性 ,因为 腓 肠 神经 为 纯 感 觉 神经 ,对 于 
纯 运动 神经 病变 或 以 运动 神经 损害 为 主 的 神经 病变 , 腓 肠 神经 活检 不 能 或 不 能 全 面 反映 神经 病 
理 的 变化 及 程度 ,需要 做 尺 神经 活检 。 一 些 中 毒 , 代 谢 及 遗传 性 周转 神经病 缺乏 特异 性 病理 改 
变 ,因此 周围 神经 病 的 诊断 仍 需 结合 临床 和 其 他 实验 室 检查 结果 进行 综合 考虑 。 


:、 员 内 活 纠 织 检查 


肌肉 活 组 织 检查 (muscle biopsy) 是 临床 常用 的 病理 检查 手段 ,主要 的 临床 适应 证 包括 : 中 肌 
肉 疾 病 的 诊断 与 鉴别 诊断 ,如 炎症 性 疾病 包括 多 发 性 肌 炎 、 皮 肌 炎 等 , 肌 营 养 不 良 ,先天 性 肌 病 ， 
代谢 性 肌 病 如 脂 质 训 积 病 . 糖 原 累 积 病 ,线粒体 疾病 等 、Lafora 病 、 蜡 样 脂 褐 素 沉积 症 等 ;@ 鉴 别 
神经 源 性 或 肌 源 性 肌 损 害 , 如 次 肌 攻 缩 症 的 鉴别 ;@ 确 定 系统 性 疾病 (如 内 分 泌 性 肌 病 等 ) 伴 有 
肌 无 力 者 是 否 有 肌肉 组 织 受 累 .肌肉 间 质 有 无 血管 炎症 或 异常 物质 沉积 等 。 


笔记 
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关于 肌肉 活检 的 取材 ,慢性 进行 性 病变 时 应 选择 经 至 中 度 受 办 的 肌肉 ,急性 病变 应 选择 
受累 较 重 甚至 伴 疼痛 的 肌肉 。 切 鼠 选 择 肌 力 低下 非常 明显 ,已 有 严重 奢 缩 的 肌肉 ,因为 这 样 
的 肌肉 肌纤维 残存 较 少 或 已 经 被 脂肪 或 结缔 组 织 所 代 蔡 ,难以 获得 充分 的 病理 信息 ; 回 时 应 


避免 在 肌 电 图 检测 部 位 附近 取材 , 因 针 刺 部 位 可 能 伴 有 人 炎 细 胞 浸润 而 易 导致 误诊 为 肌 炎 。 原 
则 上 选择 肌肉 丰富 .操作 简便 ,损伤 较 轻 的 及 二 头 肌 作为 取材 部 位 ,其 次 是 股 四 头 肌 ,三 角 肌 
和 腓 肠 肌 等 。 
肌肉 活检 标本 可 根据 需要 进行 处 理 和 次 色 , 光 镜 或 电镜 下 观察 。 冷冻 切片 可 以 很 好 地 进 
行 组 织 化 学 染色 ,已 经 替代 了 过 去 的 甲醛 固定 .石蜡 包 埋 切片 。 染 色 方法 有 很 多 种 ,主要 有 组 
织 学 染色 .组 织 化 学 染色 .免疫 组 化 染色 和 生物 化 学 染色 等 。 选 择 何 种 染色 主 此 取决 于 所 患 
疾病 。 常 规 进行 苏 木 素 一 伊 红 (HE) 染色 改良 Gomori 染色 和 NADH-TR 染色 ,以 上 二 种 染 
色 可 以 提供 绝 大 多 数 肌肉 病理 信息 , 绝 大 部 分 肌肉 疾病 都 可 以 借 此 确诊 。 除 此 之 外 一 上 般 还 进 
行 染 糖 原 的 PAS 染色 , 染 脂肪 的 油 红 0 染色 , 染 神经 肌肉 接头 和 小 角 化 纤维 的 非特 异性 酯 酶 
染色 ,鉴别 肌纤维 类 型 的 ATP 酶 染色 等 。 根 据 病情 需要 还 可 进一步 行 免疫 组 化 染色 ,如 用 于 
肌 营 养 不 良 的 抗 肌 萎缩 蛋白 及 相关 蛋白 染色 ,用 于 炎症 肌 病 的 淋巴 细胞 亚 群 和 免疫 球 和 蛋白 染 
肌肉 病理 检查 因 受 取材 和 方法 学 等 方面 的 限制 ,虽然 可 以 为 临床 诊断 提供 很 大 的 帮助 ,但 
仍 有 一 定 的 局 限 性 ,只 有 结合 家 族 史 ,临床 表现 和 其 他 检查 的 结果 才能 对 疾病 作出 最 后 诊断 。 


第 七 节 基因 诊断 技术 


神经 系统 遗传 病 约 占 人 类 遗传 病 的 60%, 具 有 家 族 性 和 终生 性 的 特点 。 以 往 对 其 诊断 主要 
依靠 病史 、 体 征 、 家 系 调查 .生化 和 酶 学 等 辅助 检查 ,但 这 些 常 规 诊断 方法 难以 对 遗传 病 作出 早 
期 诊断 \ 症 状 前 诊断 或 产 前 诊断 。 基 因 诊断 (gene diagnosis) 是 近 20 年 发 展 起 米 并 应 用 于 神经 
系统 遗传 性 疾病 的 病因 检查 技术 ,又 称 分 子 诊断 , 指 运用 分 子 生 物 学 的 技术 方法 来 分 析 受 检 者 
的 某 一 特定 基因 的 结构 (DNA 水 平 ) 或 功能 (RNA 水 平 ) 是否 异常 ,以 此 来 对 相应 的 疾病 进行 诊 
断 ,是 重要 的 病因 诊断 技术 之 一 。 常 有 的 基因 诊断 的 方法 包括 :核酸 分 子 杂 交 技 术 .聚合 酶 链 反 
应 (PCR) .基因 测序 和 基因 芯片 。 


-、 基 因 诊 断 常 用 的 技术 和 方 泛 

根据 原理 通常 分 为 以 下 几 类 ; 

1. 核酸 分 子 杂交 技术 “核酸 分 子 杂交 技术 是 将 分 子 杂交 与 组 织 化 学 相 结 合 的 一 项 技术 ,其 
利用 标记 的 已 知 核酸 探 针 , 与 待 测 样品 DNA 或 RNA 片段 进行 核酸 分 子 杂 交 , 对 特定 的 DNA 或 
RNA 序列 进行 定 基 或 定性 检测 ,是 最 早 应 用 于 基因 诊断 的 基本 技术 之 一 。 
聚合 酶 链 反 应 扩 增 技术 (polymerase chain reaction,PCR) PCR 技术 利用 体内 DNA 复制 
原理 ,在 模板 DNA ,引物 和 四 种 脱氧 核糖 核 苷 三 磷酸 存在 的 条 件 下 ,依赖 DNA 聚合 酶 进行 酶 促 
反应 ,从 而 获得 大 基 靶 DNA, 由 于 其 特异 性 和 高 效 性 ,已 经 广泛 应 用 于 遗传 性 疾病 的 基因 诊断 。 

3. 其 他 基因 诊断 技术 包括 :DNA 测序 ,用 于 基因 变异 的 检测 ;基因 芯片 技术 ,用 于 高 通 是 
基因 变异 的 筛 查 ;mRNA 差异 显示 ,用 于 基因 转录 水 平 的 分 析 等 。 


-、 上 大 因 诊 断 的 临床 总 闵 
基因 诊断 可 以 弥补 神经 系统 遗传 性 疾病 临床 ( 表 型 ) 诊断 的 不 是 ,利于 早期 诊断 ,并 为 遗传 

病 的 分 类 提供 新 的 方法 和 依据 ,为 遗传 病 的 治疗 提供 新 的 出 路 。 
恨 据 受 累 遗 传 物质 的 不 同 分 类 ,神经 系统 遗传 性 疾病 主要 包括 单 基 央 遗 传 病 ,多 基 内 站 伟 
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病 、 线 粒 体 间 传闻 各 淮 色 体 注 |， i 基因 诊断 主要 用 于 单 基因 遗传 病 。 基 因 诊 断 在 神经 系统 遗 
戎 中 的 必用 主要 包括 讽 的 诊断 、 鉴 别 诊 断 及 病因 的 确定 :如 Duchenne 型 
行 性 肌 营 养 不 民 、 六 延 村 六 、 远 传 性 家 祷 小 脑 共 济 失调 ,次 医 性 肌 攻 缩 Charcot-Marie-Tooth 病 、 
定 粉 样 变 和 、Wilson 痢 、: 肌 张 力 障碍 、Leigh 病 .强直 性 肌 营养 不 良 等 ;@) 为 表 型 多 
病 的 革 因 分 漠 提 供 依 据 : 如 背 复 小 蚁 共 济 失调 主要 为 基因 分 型 ;四 对 单 基因 和 多 基因 遗 
:疾病 吻 感 人 群 进行 星期 诊断 和 干预 :如 检测 Wilson 病 基 因 和 阿尔 茨 海 默 病 的 载 脂 和 蛋白 下 基 
因 ， 确定 易 过 人 人 睹 入 所 期 于 了 预 .也 止 或 延缓 出 现 临床 症状 ; 国 神经 系统 遗传 性 疾病 的 产 前 诊断 
和 咨询 。 

黎 着 越 来 越 多 神经 遗传 疾病 的 基 内 滤 克隆 .不 仅 为 其 分 子 发 病 机 制 的 探讨 英 定 了 基础 ,也 
使 得 遗传 病 的 诊断 由 临床 水 平 过 渡 到 基因 水 平 (包括 产 前 基因 诊断 .症状 前 基因 诊断 .临床 基因 
i es We A A a i 0 诊断 速度 es eh eee 基因 诊断 的 基础 


断 。 8 4 有 在 I 订 诊 人 傅 的 起 而) -建立 的 让 因 诊 采 [ 方 - se 是 可 对 的。 
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ee ehh .大 体 上 可 归纳 为 以 下 几 类 :Q@@ 脑 准 液 检查 :腰椎 穿刺 压 
力 .脑脊液 常规 .生化 及 其 他 检 影像 学 检查 :X 线 平 片 .CT 常规 MRI 等 ;@ 功 能 影像 学 
检查 :SPECT .PET fMRI 等 te 面 的 检查 : 颈 部 血管 超声 检查 .TCD 、CTA、MRA 和 DSA; 
@@ 电 生理 检查 : 脑 电 图 和 脑 爸 图 反映 脑 部 电 活 动 . 肌 电 图 和 神经 传导 速度 则 检查 周围 神经 
ir te 了 检查 中 枢 也 可 检查 周围 神经 系统 ;@ 基 因 诊 断 : 主要 适用 于 遗传 性 疾病 的 诊 
斯 ;@) 病 理 检查 : 主要 用 于 其 他 检查 难以 明确 诊断 时 。 

选择 合理 恰当 的 铺 助 检查 有 利于 神经 系统 疾病 的 定位 和 定性 诊断 。 然 而 ,必须 清楚 地 认识 
到 ,任何 辅助 检查 均 有 其 局 限 性 , 绝 不 能 以 辅助 检查 代 奉 详尽 的 病史 询问 和 全 面 、 仔 细 的 体格 检 
查 , 更 不 能 以 铺 助 检查 代 蔡 临床 思维 。 临 床 医师 必须 热 悉 或 了 解 各 项 辅助 检查 方法 的 适应 证 和 
优 缺 点 ( 表 5-1), 才 能 正确 选择 检查 项 目 ,明确 检查 结果 的 可 靠 性 及 其 意义 ,对 检查 结果 作出 合 
理 的 解释 。 


表 5-1 神经 系统 主要 辅助 检查 的 适应 证 和 优 缺 点 
检查 方法 适应 证 优点 缺点 
脑 准 液 检查 中 枢 经 系统 


蛛网 膜 简便 ,费用 低 ,对 于 中 枢 神 有 创 检查 


下 腔 出 血 、 吉 兰 一 ”经 系统 炎症 的 定性 很 有 价 
巴 霄 综合 合 征 等 ,以 及 颅 内 压 ” 值 ,其 他 检查 难以 取代 
的 判断 
头颅 X 线 平 片 上 顾 骨 病变 ,如 头颅 畸形 、 骨 简便 , 价 康 组 织 影像 重合 ,分辨 率 低 
折 , 颅 颈 蝴 形 等 
CT 扫描 磊 内 疾病 ,如 脑 出 血 , 脑 梗 快速 ,安全 ,显示 组 织 结构 存在 骨 伪 影 ,对 幕 下 结构 分 


死 、 脑 内 钙化 病灶 、 脑 肿瘤 比较 清晰 ， 对 于 钙化 和 出 ” 济 差 
等 .螺旋 CT 可 以 血管 成 像 ” 血 显 影 清楚 
破 共 振 成 像 颅 内 、 将 允 疾 病 ,如 脑 梗死 、 无 放射 线 辐射 ,显示 组 织 ” 较 耗 时 ,费用 较 高 。 体 内 有 
(MRI) 脑 肿 瘙 、 脑 白质 病变 , 椎 管内 结构 清晰 ,对 芝 下 和 稚 管 金属 置 入 物 时 患者 不 能 检 
占 位 病变 等 。 可 以 血管 成 像 ”内 病灶 分 状 率 高 查 。 对 钙化 灶 和 急性 期 脑 出 
血 的 诊断 不 CT 
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检查 方法 


适应 证 


优点 


单 光子 发 射 计 
算 机体 层 扫描 
成 像 (SPECT) 
正 电 子 发 射 计 
算 机 体 层 扫描 
成 像 (PET) 
数字 减 影 血 管 
造影 (DSA) 


经 颅 多 普 勒 超 
声 (TCD) 

脑 电 图 (EEG) 
脑 磁 图 


肌 电 图 和 神经 
传导 速度 


诱发 电位 (EP) 


基因 诊断 


活 组 织 检查 


症 痢 \ 痴 呆 等 血 流 变化 “ 


的 血 流 、 代 谢 和 受 体 变化 


鼎 内 外 血管 狭 定 . 动 静脉 畸 
形 \ 动 脉 瘤 \ 动 脉 夹 层 、 脑 区 
脉 系统 血栓 等 血管 性 疾病 
脑 血 管 疾病 颅 内 高 奈 、 重 症 
监护 等 

对 疗 疾 \ 脑 炎 代谢 性 脑病 等 
有 诊断 价值 

瘦 病 病灶 的 确定 , 认 知 活 动 
的 研究 等 

鉴别 肌 源 性 疾病 或 神经 源 性 
疾病 ,鉴别 前 角 病 变 或 周 肝 
神经 病变 

帮助 诊断 神经 传导 通路 病 
变 ,特别 是 对 定位 有 帮助 
遗传 性 疾病 的 诊断 


某 些 脑 .周围 神经 和 肌肉 


病变 


能 显示 结构 性 影像 尚 不 能 
显影 的 病灶 


可 反映 脑 功能 情况 


显示 血管 结构 清楚 ,是 很 
多 脑 血管 性 疾病 诊断 的 金 
标准 

简便 ,费用 低 ,无 创 性 


简便 ,无 创 ,费用 低 , 可 作 
动态 监测 

对 脑 内 生理 和 病理 活动 的 
空间 定位 较 好 

是 周围 神经 和 肌肉 病 必 不 
可 和 缺 的 检查 ,能 帮助 定位 
和 发 现 亚 临 床 病变 

简便 ,无 创 ,费用 低 


使 得 遗传 病 的 诊断 由 临床 
水 平 过 滤 到 基因 水 平 , 大 
大 地 提高 了 诊断 速度 和 淮 
确 性 

对 定性 诊断 帮助 大 


1. 朋 椎 穿刺 的 适应 证 、 禁 忌 证 和 并 发 症 是 什么 ? 

2. 临床 常用 的 脑 状 液 检查 有 哪些 ? 有 什么 临床 意义 ? 
3. 脑 CT、MRI 及 DSA 的 适应 证 有 哪些 ? 

4+. 并 常 脑 电 图 有 哪些 ?有 什么 临床 意义 ? 

5. 各 种 不 同 诱发 电位 的 临床 应 用 有 哪些 ? 


6. 肌 电 图 检查 的 适 


7. 神经 传导 亿 度 六 


正 有 


%. TCD 的 临床 应 用 范 周 是 什么 3 


9. SPECT 和 PET 检查 的 适 
i 肌 活 检 和 神经 活检 的 适 


正 是 个 


些 ” 如 何 鉴 别 神经 源 性 和 肌 源 } 


上 定 和 重复 神经 电 刺 激 检 查 的 临床 意义 是 什么 ? 


下 


思科 委员 


组 织 结 构 显 示 不 满意 ,接触 
放射 性 物质 


用 高 ,组 织 结构 显 示 不 满 


有 创 检 查 , 党 用 商 , 宕 用 造 
影 剂 


丛 测 结果 受 操作 者 和 操作 
过 程 影响 较 大 
诊断 特异 性 较 差 


临床 资料 尚 害 积累 ,费用 
对 定性 诊断 帮助 绞 小 ,往往 
需要 结合 临床 和 其 他 和 销 助 
检查 才能 作出 诊断 
对 定性 诊断 无 价值 


许多 遗传 疾病 基因 突变 类 
型 不 明 或 多 变 ,基因 诊断 不 
能 脱离 临床 诊断 


有 创 性 ,有 些 疾病 即使 依靠 
病理 检查 尚 不 能 确定 诊断 


( 王 伟 ) 


生 损 害 ? 


第 五 章 ， 神 经 系统 疾病 的 辅助 检查 


| 
| 参 扫 文 庆 
| 
| 


3. Rapper 
York: Meira ltl, Ym. 


4. Albere My Doelwke ST .Dkson et al. The diagnosis of mild cognitive impainnent 


| due to Alzhieimer sy dv se :to ommendons trom the Narional Instirure on Aging-Alzheimer's 


Association We 1 i auidelines for Alzheiners disease. Alzheimers Dement, 


| Si 
5. Mever PASS ammeher HC igashida RT ,et al Indications for the pertormance 
of intracranidl emilov a alr neuroineerventional procedures:a scientific stacement from che 
| American Te A tdion Council on Cardiovascular Radiology and Intervention, Stroke 
Council. Couned on Cardiov wscular Surgery and Anesthesia, Inrerdisciplinary Council on 
Peripheral Vasculss Drsesse and Interdisciplinary Couneil on Quality of Care and Outcomes 


Research. Circolatons 30 119:2235-2249. 


A 


第 六 音 ” 神 经 系统 疾病 的 诊断 原则 


医学 是 一 门 复杂 的 科学 ,任何 一 种 疾病 的 临床 表现 都 不 尽 相同 。 疾病 的 诊断 是 临床 医师 对 
患者 病情 进行 调查 研究 的 过 程 ,要 求 临床 医师 运用 所 学 的 知识 进行 正确 地 分 析 .综合 和 推理 。 
临床 医师 从 实践 中 积累 知识 ,从 误诊 中 得 到 教 益 ,并 通过 周详 的 病史 采集 . 细 敏 的 体格 检查 以 及 
有 关 的 辅助 检查 后 ,根据 收集 来 的 资料 j 疾 病 作出 初步 诊断 。 只 要 


进行 全 面 的 综合 分 析 , 才 能 
遵循 疾病 诊断 的 基本 原则 运用 正确 的 临床 思维 方法 ,并且 在 诊断 过 程 中 重视 证 握 、 重 
完 及 验证 ,这 样 我 们 就 能 够 尽早 地 作出 正确 的 临床 诊断 ,减少 误诊 的 发 生 , 从 而 为 临床 医师 选择 
适当 的 治疗 方法 提供 依据 ,并 可 以 初步 判断 疾病 的 转 归 和 对 后 。 : 
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确定 某 种 疾病 是 否 为 神经 系统 疾病 或 病变 是 否 主 要 累及 神经 系统 是 神经 科 医 师 首先 需 
要 解决 的 问题 。 许多 神经 系统 症状 是 由 其 他 系统 疾病 引起 , 某 些 神经 系统 的 疾病 也 可 能 以 其 
他 系统 或 器 官 的 症状 作为 主诉 - 一 些 内 .外 、 妇 ,儿科 疾病 常 合并 有 神经 系统 损害 ,还 有 些 疾 
病 , 例 如 骨 关节、 周围 血管 结缔 组 织 等 疾病 ,其 症状 也 可 类 似 神经 系统 疾病 。 因 此 ,临床 医师 
确定 神经 系统 疾病 诊断 时 ,要 强调 整体 观念 ,避免 只 重视 局 部 而 忽视 紫 体 的 片面 观点 ,要 全 面 
了 解 病情 和 病 损 可 能 累及 的 器 官 和 系统 确定 诊断 方向 ,这 样 才能 作出 正确 的 诊断 。 同 时 神 
经 病 学 作为 一 门 独立 的 学 科 , 其 病变 损害 可 涉及 的 范围 十 分 广泛 ,包括 了 中 枢 神 经 系统 ( 脑 、 
次 链 ) ,周围 神经 系统 和 全 身 骨 佣 肌 ,而 且 它 们 相互 之 间 的 联系 非常 密切 。 所 以 .神经 病 学 的 
临床 诊断 更 为 强调 定位 的 内 容 ,通常 以 病变 部 位 作为 划分 疾病 的 主线 ,然后 再 以 定性 的 方式 
串联 各 种 疾病 。 


定位 诊断 

定位 诊断 是 根据 疾病 所 表现 的 神经 系统 症状 ,体征 ,再 结合 神经 解剖 .神经 生理 和 神经 病理 
等 方面 的 知识 确定 疾病 损害 的 部 位 。 而 许多 神经 系统 病变 的 发 生 才 具有 与 一 定 解剖 部 位 相关 
的 特性 ,定位 诊断 一 旦 确定 ,也 为 定性 诊断 提供 了 重要 的 诊断 信息 。 神 经 系统 的 病变 部 位 根据 
其 病 损 范围 可 分 为 局 灶 性 ,多 灶 性 ,弥漫 性 和 系统 性 病变 。 局 灶 性 病变 指 只 累及 神经 系统 的 单 
一 局 限 部 位 ,如 面神经 麻痹 、 尺 神经 麻痹 , 消 骨 肿 辣 等 。 多 灶 性 六 容 变 分 布 在 两 个 或 两 个 以 
上 的 部 位 ,如 多 发 性 硬化 .视神经 消 髓 炎 等 。 弥 漫 性 病变 常 比较 广泛 侵犯 中 概 和 (或 ) 周 围 神经 
系统 ,肌肉 ,如 中 毒性 脑病 ,病毒 性 脑 炎 等 。 系 统 性 病变 指 病变 选择 性 地 损害 某 一 特定 功能 解剖 
系统 或 传导 束 ,如 肌 萎 缩 性 侧 索 硬化 症 . 亚 急性 脊 骼 联合 变性 等 。 需 要 注意 的 是 定位 诊断 通常 
要 遵循 一 元 论 的 原则 ,尽量 用 一 个 局 灶 性 病变 解释 患者 的 全 部 症状 和 体征 ,如 果 无 法 解释 ,再 考 
上 处 多 灶 性 (包括 播 散 性 ) 或 弥漫 性 病变 的 可 能 。 
在 分 析 病 变 的 分 布 和 范围 之 后 ,还 需 进 一 步 明 确 其 具体 部 位 , 现 将 大 脑 . 脑 于 .小脑 .脊髓 以 
及 周 于 神经 病变 的 主要 特点 分 述 于 下 ,以 便于 临床 定位 思考 ; 

(一 ) 大 脑病 变 

临床 主要 表现 有 意识 水 平和 内 容 及 精神 障碍 .偏瘫 . 偏 身 感觉 障 但 . 偏 育 . 疝 痫 发作 等 各 
脑 叶 病变 亦 有 各 自 不 同 的 特点 ,如 额 叶 损害 主要 表现 为 随意 远志 .局 限 性 症 痢 .运动 性 淡 
语 . 认 知 功能 障碍 等 症状 ; 项 叶 损 害 主 要 表现 为 皮质 型 感觉 障 但 :用 等 ; 题 叶 损 害 主 此 表 
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现 为 精神 症状 . 感 ; 
外 ,大 脑 半 球 深 
症状 。 
(二 ) 脑 干 病变 
一 侧 脑 干 病 杰 多 均 现 有 病变 同 侧 周 玮 性 脑 神 经 麻 闸 和 对 侧 肢体 中 枢 性 偏 准 , 即 交叉 性 竣 
痪 ,或 病变 同 侧面 部 及 对 仙 售 号 首 温 党 交叉 性 感觉 障碍 ,其 病变 的 具体 部 位 根据 受 损 脑 
神经 平面 而 作出 判断 崎 王 酚 侧 或 弥漫 性 损害 时 常 引起 双 侧 多 数 脑 神 经 和 双 侧 长 束 受 损 症 状 。 
(三 ) 小 脑病 变 
小 脑 是 部 摄 宕 主要 引起 驱 王 的 蔡 济 失调 .小 脑 半球 损害 则 引起 同 侧 肢 体 的 共 济 失调 。 有 叶 
可 出 现 小 脑 性 语言 和 浴 距 不 


认 性 大话 . 衔 神 运动 性 癌 首 等 ; 枕 叶 损害 主要 表现 为 视野 受 损 、 皮 质 言 等 。 此 
部 基底 入 的 损害 ,可 以 出 现 肌 张力 改变 ,运动 异常 及 不 自主 运动 等 锥 体外 系 


人 


cr 下 的 运动 .感觉 及 括约肌 三 大 功能 障碍 , 呈 完 全 的 或 不 完 
窟 碍 和 尿 便 功能 障碍 。 可 根据 感觉 障碍 的 最 高 平面 .运动 障 
et 大 致 确定 将 信 损 害 的 范围 。 准 锋 的 单 侧 损 害 ,可 出 
: .表现 为 病变 平面 以 下 对 侧 痛 . 温 觉 减退 或 丧失 , 同 侧 上 运动 神经 元 性 竣 
wa 闪 尽 的 部 分 性 损害 可 仅 有 锥 体 束 和 前 角 拔 员 害 症状 如 肌 萎缩 侧 2 i 
证 , 亦 可 仅 有 锥 体 束 及 后 索 损 害 症 状 如 亚 和 急性 背 散 联合 变性 ,或 可 因 后 角 .前 联合 受 损 仅 出 现 
段 性 痛觉 和 温度 党 障 得 ,但 轻 触 党 保 贸 . 呈 分 离 性 感觉 障碍 ,如 兰 散 空洞 症 。 
(五 ) 周 国 神经 病变 
由 于 痊 神 经 是 混合 神经 . 受 损 时 在 其 支配 区 有 运动 .感觉 和 自主 神经 的 症状 。 运 动 障碍 为 
下 运动 神经 元 性 瘫痪 与 受 损 的 周围 神经 支配 区 一 致 。 前 根 、 后 根 的 损害 分 别 
出 现 根性 分 布 的 运动 、 感觉 陆 得 ;多 发 性 神经 病 出 现 四 肢 远 端的 运动 .感觉 障碍 。 
(六 ) 肌肉 病变 
病变 损害 肌肉 或 神经 一 肌肉 接头 时 ,最 常见 的 症状 是 肌 无 力 ,另外 还 有 病态 性 疲劳 . 肌 痛 与 
触 痛 、. 肌 肉 鞭 缩 , 肌 肉 假 性 肥大 及 肌 强 直 等 ,无 明显 的 感觉 障碍 。 
、 定 性 诊断 
定性 诊断 是 确定 疾病 病因 (性 质 ) 的 诊断 , 它 建立 在 定位 诊断 的 基础 上 ,将 年 龄 .性别 ,病史 
特点 .体检 所 见 以 及 各 种 神经 影像 学 等 辅助 检查 结合 在 一 起 进行 分 析 。 病 史 中 es 
急 组 和 病程 特点 这 A 一 般 而 言 , 当 急 性 发 病 , 迅 速达 到 疾病 的 高 峰 ,应 考虑 血管 
炎症 、. 外 伤 及 中 毒 等 ; 当 发 病 缓慢 隐匿 旦 进行 性 加 重 ,病程 中 无 明显 缓解 现象 ， Id 
性 疾病 ;发 病 形式 显 问 砍 发 作 性 , 则 多 为 丫 冯 、 偏 头痛 或 周期 性 瘫痪 等 。 
现 将 神经 系统 几 类 主要 疾病 的 临床 特点 列 述 王 下 ,为 临床 定性 诊断 作 参 考 : 
(一 ) 血管 性 疾病 
起 病 急 又， 症状 在 短 时 间 内 (数秒 、 数 分 钟 . 数 小 时 或 数 天 ) 达 到 高 峰 。 多 见于 中 、 老 年 人 ， 
既往 常 有 高 血压 .动脉 粥 样 使 化 ,心脏 业 、 糖尿 病 或 高 脂 血 症 等 病史 。 神 经 系统 症状 表现 为 
头痛 . 头 尝 .呕吐 .肢体 竣 痪 、 意 识 障碍 、 失 语 等 。 计 算 机 断层 扫描 (CT)、 磁 共振 (MR1)、 数 字 
减 影 血管 造影 (DSA ) 等 影像 学 检查 可 获得 比较 确切 的 中 枢 神经 系统 损害 的 证 据 ,如 各 类 脑 
自 管 病 。 
(二 ) 感染 性 疾病 
起 病 呈 急性 或 亚 急 性 ， 
色 增 加 或 血沉 增 快 等 全 身 
状 液 的 微生物 学 免疫 学 


本 


病情 多 于 数 日 .少数 于 数 周 内 达到 高 峰 , 伴 有 上 思 寒 发热. 外周 血 征 细 
中 毒 的 症状 ,神经 系统 症状 和 体征 较 广泛 。 针 对 性 地 进行 血 及 脑 


:寄生 虫 学 等 有 关 检 查 可 进一步 明确 感染 的 性 质 和 原因 


mh 


可 
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(三 ) 变性 疾病 

起 病 及 病程 经 过 缓慢 , 呈 进 行 性 加 重 。 各 年 龄 段 均 可 发 病 ,如 阿尔 效 海 趴 病 常 于 60 岁 以 后 
起 病 , 但 有 些 变 性 疾病 也 可 于 青 壮年 发 生 , 如 运动 神经 元 病 。 临 床 症状 各 异 ,如 阿尔 艾 海 呐 病 主 
要 为 认 知 功能 障碍 , 帕 金 森 病 主要 为 肌 张 力 增高 和 运动 障 但 ,运动 神经 元 病 主要 为 延生 且 兽 .有 
体 无 力 和 肌肉 蓉 缩 。 

(四 ) 外 伤 

有 外 伤 史 , 呈 急性 起 病 ; 但 也 有 外 伤 较 轻 ,经 过 一 段 时 间 以 后 发 病 ,如 慢性 硬 膜 下 血肿。 和 
详细 询问 外 伤 经 过 ,以 区 别 其 是 否 先 发 病 而 后 外 伤 ,如 癫 病 发 作 后 或 脑 卒中 后 的 头 部 外 伤 。X 
线 及 CT 检查 有 助 于 诊断 。 

(五 ) 肿 窗 

起 病 绥 慢 ,病情 旺 进行 性 加 重 。 但 某 些 恶性 肿 冶 或 转移 闯 发 展 迅速 ,病程 绞 短 。 颅 内 用 辣 
除 党 有 的 冶 冯 发作、 政体 次 疾 和 麻木 等 局 外 定位 症状 外 , 尚 有 头痛 ,呕吐 , 视 乳 关 水 肿 等 颅 内 压 
增高 的 征象 。 除 原 发 于 中 枢 神 经 系统 的 肿瘤 外 ,还 应 注意 部 分 癌 肿 的 颅 内 转移 。 可 基 弥 漫 性 分 
布 ,早期 除 颅 内 不 增高 症状 外 ,可 无 局 灶 性 神经 系统 受 办 症状 。 脑 霄 液 检查 可 有 从 自 质 含量 增 
加 ,有 时 可 检 出 肿瘤 细胞 。CT .MRI 等 检查 可 以 发 现 转移 瘤 来 源 。 

CS) 脱 丹 哺 性 疾病 

常 旦 急性 或 亚 急 性 起 病 , 有 缓解 和 复发 的 倾向 ,部 分 病例 起 病 缓慢 , 旺 进 行 性 加 重 。 常 见 疾 
病 有 多 发 性 硬化 ,急性 播 散 性 脑 朋 能 炎 等 。MRI、 脑 疹 液 和 诱发 电位 检查 有 助 于 诊断 。 

(七 ) 代谢 和 营养 障碍 性 疾病 

常 发 病 缓慢 ,病程 相对 较 长 ;大 多 数 临 床 表现 无 特异 性 ,多 在 全 身 症状 的 基础 上 出 现 神经 功 
能 障碍 的 体征 ,可 依据 组 织 .体液 中 相应 酶 蛋白质、 脂 质 等 的 异常 作出 诊断 。 有 些 疾病 常 引起 
较 固定 的 神经 症状 ,如 维生素 B 缺乏 常 发 生 多 发 性 神经 病 ,维生素 Bi 缺乏 发 生 亚 急性 消 丹 联 
合 变性 ,糖尿 病 引 起 多 发 性 周转 神经病。 

0 其 他 

包括 中 毒 和 和 遗传 性 疾病 等 。 神 经 系统 中 毒性 疾病 呈 急 性 或 慢性 发 病 , 其 原因 有 化 学 品 、 毒 
所 ,生物 毒素 食物 ,药物 中 毒 等 ,诊断 中 毒 时 需要 结合 病史 调查 及 必要 的 化 验 检查 方 能 确定 。 
神经 系统 遗传 病 多 于 儿童 及 青年 期 发 病 ,家 族 中 可 有 同样 疾病 ,其 症状 和 体征 繁多 ,部 分 具有 特 
征 性 ,如 先天 性 肌 强直 证 出 现 的 肌 强 直 , 肝 豆 状 核 变性 的 角膜 色素 环 等 ,为 这 些 疾病 的 诊断 提供 
了 重要 依据 。 
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作为 自然 科学 领域 中 生物 应 用 科学 的 医学 ,其 任务 是 防 病 治 病 , 保 障 人 类 健康 。 在 科技 日 
新 月 异 的 今天 ,神经 科学 已 成 为 医学 和 生命 科学 的 前 沿 学 科 , 时 代 要 求 培养 一 支 基础 扎实 临床 
能 力 好 ,技术 水 平 高 .科研 能 力 强 的 高 素质 技术 队伍 ,为 此 培养 神经 科 医 师 临 床 思维 方法 十 分 重 
贤 。 当 今世 界 科学 技术 迅猛 发 展 , 极 大 地 促进 了 医学 科学 的 发 展 ,从 而 给 临床 医疗 奠定 了 坚实 
的 科学 基础 : 现代 技术 的 发 展 也 使 临床 医学 日 趋 形象 化 .客观 化 .数字 化 ,使 科学 分 析 更 加 精密 ， 
使 临床 诊治 疾病 的 水 平 大 大 提高 。 但 是 ,现代 技术 永远 不 能 完全 取代 传统 的 体格 检查 和 科学 化 
临床 思维 。 由 于 神经 科 有 其 发 展 的 特殊 性 ,使 之 有 别 于 其 他 医学 学 科 , 因 此 ,建立 符合 神经 科 本 
身 特点 的 临床 思维 方法 对 神经 科 疾 病 的 诊断 及 治疗 至 关 重 要 

临床 思维 的 培养 应 以 循 证 医学 理念 为 指导 ,要 求 临床 医师 应 用 已 掌握 的 医学 理论 知识 和 临 
床 经 验 ,结合 患者 的 临床 资料 进行 综合 分 析 , 迪 辑 推理 。 从 错综复杂 的 线索 中 , 找 出 主要 矛盾 ， 
并 加 以 解决 ,这 是 一 个 观察 事物 并 思考 问题 的 过 程 。 正 确 的 临床 思维 是 医师 长 期 从 事 临 床 实践 
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细 的 问 诊 在 体 及 实验 室 答 查 .收集 可 营 贸 实 的 临床 资料 , 别 除 一 些 无 关 紧 要 的 体征 和 不 可 靠 的 
临床 资料 .以 避免 基 分散 我 们 临床 判断 的 注意 力 ;加 将 上 述 资料 综合 分 析 , 利 用 神经 解剖 学 . 生 
理学 的 基本 知 刘 , 尽 可 能 合理 地 解 豆 出 病变 的 部 位 ,确定 疾病 相关 的 功能 与 解剖 结构 的 异常 , 进 
行 定位 诊断 ;加 根据 首 安 的 部 位 ,病史 与 体征 及 相关 的 实验 室 检 查 结果 ,最 终 分 析 判 断 疾病 的 病 
因 , 作 出 定性 诊断 ; 守明 确 疾病 性质 后 .测定 一 个 合理 的 治疗 方案 ;:@ 根 据 疾病 的 性 质 部位、 患 
者 的 综合 状态 等 思索 评估 疾病 对 是 者 生理 切 能 ,心理 状况 .社会 适应 能 力 等 方面 的 影响 ,评估 患 
者 的 预后 。 

上 述 培养 神 


科 医 师 临 床 i 不 是 一 成 不 变 的 教条 ,要 始终 把 握 "具体 问题 具体 
分 析 ” 的 原则 - 抓 仁 疾病 的 主要 到 后. 透 过 现象 抓 住 其 本 质 特 征 。 

随 若 | :的 发 展 . 疾 病 的 诊断 也 显露 出 一 些 不 可 避免 的 局 限 性 ,遵循 上 述 的 临床 思 
维 方法 ,在 大 多 数 情 况 下 .神经病 学 的 诊断 可 以 作出 解剖 学 诊断 。 然 而 ,即使 是 最 严格 地 运 / 


临床 方法 和 实验 宝 检 查 , 仍 然 有 许多 患 省 诊断 不 明 。 通 常 在 这 种 情况 下 ,我 们 可 以 遵循 以 下 
的 经 验 : 四 焦 中 分 析 主 要 的 可 靠 而 背 定 的 症状 和 体征 ,通常 检查 到 的 体征 要 比 询问 到 的 主观 


症状 来 得 更 可 竺 ,而 运动 系统 或 反射 等 体征 要 比 感觉 系统 的 体征 更 肯定 ;@@ 避 免 过 早 地 下 结 
论 和 作出 诊断 ,思路 过 时 地 局 限于 病史 或 体检 中 的 某 些 体征 ,会 忽略 了 其 他 诊断 的 可 能 性 。 
诊断 应 当 随 六 < 料 的 获得 而 加 以 调整 :病情 在 不 断 变 化 , 随 着 时 间 的 推移 ,诊断 将 会 进一步 
明确 ;@@ 当 临床 表现 不 符合 所 考虑 的 奖 时 .就 应 该 考虑 另 一 种 疾病 的 可 能 。 一 般 情况 
下 遇 到 常 见 病 不 典型 表现 的 几率 , 变 比 遇见 罕见 病 典 型 表现 的 几率 大 得 多 ; 四 临床 医师 不 要 
根据 自己 对 主要 症状 和 体征 的 # 生 认识 作出 诊断 ,而 要 通过 对 临床 现象 的 归 类 和 分 析 进 行 
判断 ;@ 尽 可 能 进行 组 织 活 检 . 获取 细胞 病理 学 资料 ,这 样 不 仅 有 利于 诊断 ,也 有 利于 为 以 后 
的 临床 研究 做 准备 。 

临床 医学 是 一 个 非常 复杂 的 过 程 ,不 仅 有 诊断 过 程 的 内 环境 ,而 且 与 外 环境 密切 相关 ;不 仅 
有 技术 问题 ,而 日 还 包含 有 精神 、 社 会 文化 背景 等 方面 的 问题 。 其 次 ,医学 已 从 生物 医学 模式 向 
生物 一 心理 一 社会 医学 模式 转变 ,疾病 已 表现 为 一 个 多 系统 、 多 结构 .多 层次 的 病理 状态 。 不 仅 
许多 疾病 的 概念 在 变化 ,而 且 对 疾病 的 病理 机 制 的 认识 也 在 发 展 。 疾 病 的 认识 过 程 日 趋 复杂 ， 
有 自然 ,社会 ,心理 等 多 方面 因素 的 参与 。 此 外 .医学 基础 科学 不 断 进展 ,大 量 新 的 检测 手段 应 
用 于 临床 ,疾病 诊断 标准 也 在 不 断 发 展 。 这 些 因素 导致 疾病 的 诊断 存在 着 不 可 避免 的 局 限 性 ， 
因此 在 临床 实践 中 ,| 1 和 芷 侦 状 证 思维 的 分 析 方 法 ,避免 对 疾病 认 

医学 是 一 门 : :日 常 的 医疗 工作 中 不 断 实践 ,才能 真正 

颖 握 各 种 临床 检查 技术 ,为 日 后 工作 打下 坚实 的 基础 。 青 年 医师 还 要 善于 学 习 , 不 断 总 s 
学 知识 的 更 新 速度 日益 加 快 ,文献 资料 浩如烟海 ,来 自 本 书 的 系统 知识 远 远 不 能 满足 临床 实践 
的 震 要 ,所 以 必须 紧密 地 结合 临床 实践 ,勤奋 学 习 , 尽 快 掌 握 新 的 理论 和 知识 ,只 有 夯实 基础 理 
论 ,才能 不 断 提高 项 闻 水 平 。 另 外 ,青年 医师 还 要 向 专家 学 习 , 学 习 他 们 在 长 期 实践 中 积累 的 丰 
割 经验 .检查 技巧 严谨 与 灵活 的 思维 以 及 分 析 解 决 问 题 的 方法 等 ,这 一 切 都 有 助 于 临床 能 力 和 和 
自我 素质 的 提高 ， 同时 在 平常 的 临床 工作 中 ,要 勤 于 思考 ,注重 观察 ,不 断 总 结 经 验 教训 ,增强 
处 理 疑 难 问题 的 能 力 , 努力 探索 ,不断 培 养 和 增强 临床 科 俩 意识 和 能 力 。 
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第 七 瘟 头 痛 


概 述 


头痛 (headache) 是 临床 常见 的 症状 ,通常 指 局 限于 头颅 上 半 部 ,包括 眉 弓 、. 耳 轮 上 缘 和 枕 外 
连 线 以 上 部 位 的 疼痛 。 引起 头痛 的 病因 众多 ,大 致 可 分 为 原 发 性 和 继 发 性 两 类 。 前 者 不 能 
也 可 称 为 特 发 性 头痛 .常见 的 如 偏 头 痛 、 紧 张 型 头痛 ;后 者 病因 可 涉及 各 


归 因 于 某 一 确切 病因 ， 


种 颅 内 病变 如 脑 血 管 疾病 . 颇 内 感染 , 颅 脑 外 伤 ,全 身 性 疾病 如 发 热 . 内 环境 率 乱 以 及 滥用 精神 
活性 药物 等 。 
头痛 的 发 病 机 制 复 杂 . 主 要 是 由 于 颅 内 、 外 痛 敏 结构 内 的 痛觉 感受 器 受到 刺激 ,经 痛觉 传导 


通路 传导 到 达 大 脑 皮质 而 引起 。 颅 内 痛 敏 结构 包括 静脉 窦 、 脑 膜 前 动脉 及 中 动脉 . 颅 底 硬 脑 膜 、 
三 义 神经 (VD)、 丁 曙 神 经 (区 ) 和 迷走 神经 (X)、 颈 内 动脉 近 端 部 分 及 邻近 Willis 环 分 支 . 脑 干 中 
脑 导 水 管 周围 灰质 和 匡 脑 感觉 中 继 核 等 ; 颅 外 痛 敏 结构 包括 颅骨 骨膜 、 头 部 皮肤 、 皮 下 组 织 、 幅 
状 妥 膜 .头颈 部 肌肉 和 撕 外 动脉 .第 2 和 第 3 颈 神经 . 眼 、 耳 .牙齿 鼻窦, 口 咽 部 和 鼻腔 笑 膜 等 。 
机 械 、 化 学 .生物 刺激 和 体内 生化 改变 作用 于 颅 内 、 外 痛 敏 结构 均 可 引起 头痛 。 如 颅 内 、 外 动脉 
扩张 或 受 牵 拉 , 鼎 内 前 脉 和 菜 脉 实 的 移 位 或 受 牵引 , 脑 神经 和 颈 神经 受到 压迫 、 牵 拉 或 炎症 刺 
激 , 颅 ` 颈 部 肌肉 痉挛 .炎症 刺激 或 创伤 ,各 种 原因 引起 的 脑膜 刺激 , 颅 内 压 异 常 , 颅 内 5- 凑 色 胺 
能 神经 元 投射 系统 功能 紊乱 等 。 

各 国 对 头 痢 的 分 类 和 诊断 曾 使 用 不 同 的 标准 。 国 际 头痛 协会 (International Headache 
Society,IHS) 于 1988 年 制定 了 头痛 的 分 类 和 诊断 标准 ,成 为 头痛 分 类 和 诊断 的 国际 规范 。2004 
年 ,IHS 推出 了 国际 头痛 疾病 分 类 第 2 版 (the International Classification of Headache Disorders 2nd 
Edition,ICHD- 下 ),2005 年 IHS 对 其 进行 了 第 一 次 修订 (ICHD- I R1), 最 新 的 分 类 见 表 7-1。 


表 7-1 头痛 疾患 的 国际 分 类 


1 原 发 性 头痛 
1.1 偶 头 痛 (migraine) 
< 痛 (lension-type headache) 
和 其 他 二 义 自 主神 经 头痛 
发 性 头痛 
2 ” 继 发 性 头痛 
2.1 头颈 部 外 伤 引 起 的 头痛 
2.2 头颈 部 血管 性 病变 引起 的 头痛 
2.3 非 血管 性 颅 内 疾病 引起 的 头痛 
2.4 某 一 物质 或 某 一 物质 和 成 断 引 起 的 头 首 
2.5 感染 引起 的 头痛 
2.6 ”内 环境 这 乱 引 起 的 头痛 
2.7 头颅 颂 眼 .年 、 典 、 锚 赛 . 牙 具 , 口 或 其 他 颜面 部 结构 病变 引起 的 头痛 或 面 痛 
2.8 ”精神 疾病 引起 的 头痛 
3 脑 神经 痛 .中 枢 和 原 发 性 面 痛 和 其 他 头痛 


询问 头痛 的 起 病 方式 、 
主意 询问 头痛 诱发 因 


详细 的 病史 能 为 头痛 的 诊断 提供 第 一 手 资 料 。 在 病史 采集 中 应 重 
发 作 频 率 、 发 作 时 间 ,持续 时 间 .头痛 的 部 位 ,人 性质 ,疼痛 程度 及 伴随 症 
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素 ,前驱 症状 、 头 痛 加 重 和 减轻 的 因素 。 男 外 ,还 应 全 面 了 解 患 者 年 龄 与 性 别 、 睡 眠 各 职业 状况 、 
既往 病史 和 伴随 疾病 .外 伤 史 、 服 药 史 ,中毒 史 和 家 族 史 等 一 般 情 况 对 头痛 发 病 的 影响 。 在 头 靖 
的 诊断 过 程 中 ,应 首先 区 分 是 原 发 性 或 是 继 发 性 。 任 何 原 发 性 头痛 的 诊断 应 建立 在 排除 继 发 性 
头痛 的 基础 之 上 。 全 面 详尽 的 体格 检查 尤其 是 神经 系统 和 头颅 .五 官 的 检查 ,有 助 于 发 现 头 痛 
的 病变 所 在 。 适 时 恰当 地 选用 神经 影像 学 或 腰 穿 脑 脊 液 等 辅助 检查 ,能 为 颅 内 器 质 性 病变 提供 
客观 依据 。 

头痛 的 防治 原则 包括 病因 治疗 ,对症 治疗 和 预防 性 治疗 病因 明确 的 病例 应 尽早 去 除 病因 ， 
如 颅 内 感染 应 抗 感染 治疗 , 颅 内 高 压 者 宜 脱 水 降 颅 奈 , 颅 内 肿瘤 需 手 术 切 除 等 。 对 于 
立即 纠正 的 继 发 性 头痛 及 各 种 原 发 性 头痛 急性 发 作 , 可 给 予 止痛 等 对 症 治疗 以 经 
钙 状 ,同时 亦 应 对 头痛 伴随 症状 如 眩晕 ,呕吐 等 予以 适当 的 对 症 治疗 。 对 慢性 头 
者 应 给 予 适 当 的 预防 性 治疗 ,以 防 头 痛 频 繁 发 作 。 
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或 轻 法 痛 
痢 呈 反复 发 作 


第 一 节 偏 头痛 


偏 头痛 (migraine) 是 临床 常见 的 原 发 性 头痛 ,其 特征 是 发 作 性 ,多 为 偏 侧 .中 重度 ,搏动 样 头 
痛 , 一 般 持续 4-72 小 时 ,可 伴 有 恶心 .呕吐 , 光 、 声 刺激 或 日 常 活动 均 可 加 重头 痛 , 安 静 环 境 、 休 
奶 可 缓解 头痛 。 偏 头痛 是 一 种 常见 的 慢性 神经 血管 性 疾病 , 患 病 率 为 5%~10%。 

【 病因 】 

偏 头 痛 的 病因 尚 不 明确 ,可 能 与 下 列 因 素 有 关 : 

1 内因” 偏 头痛 具有 遗传 易 感性 , 约 60% 的 偏 头 痛 患 者 有 家 族 史 ,其 亲属 出 现 偏 头 痛 的 
风险 是 一 般 人 群 的 3-6 倍 。 家 族 性 偏瘫 性 偏 头 痛 (familial hemiplegic migraine, FHM) 时 高 度 
外 显 率 的 常 染 色 体 显 性 遗传 ,根据 突变 基因 FHM 分 为 三 类 , 突变 基因 依次 为 CACNA1A 基因 、 
ATP1A2 基因 和 SCNIA 基因 。 此 外 ,与 神经 系统 兴奋 性 相关 的 基因 突变 与 偏 头 痛 的 常见 类 型 有 
关 , 提 示 偏 头痛 与 大 脑 神经 细胞 的 兴奋 性 紊乱 相关 。 本 病 女 性 多 于 男性 ,多 在 青春 期 发 病 ,月 经 
期 容易 发 作 ,妊娠 期 或 绝经 后 发 作 减 少 或 停止 。 这 提示 内 分 泌 和 代谢 因素 参与 偏 头痛 的 发 病 。 

2. 外因“ 环境 因素 也 参与 偏 头痛 的 发 作 。 偏 头痛 发 作 可 由 某 些 食物 和 药物 所 诱发 。 食 物 
包括 含 酷 胺 的 奶 酷 、 含 亚 硝酸 盐 的 肉 类 和 脐 制 食品 . 含 茶 乙 胺 的 巧克力 . 含 谷 搞 酸 铀 的 食品 添加 
剂 及 葡萄 酒 等 ;药物 包括 口服 避孕 药 和 血管 扩张 剂 如 硝酸 甘油 等 。 另 外 , 强 光 .过 劳 .应 激 以 及 

应 激 后 的 放松 ,睡眠 过 度 或 过 少 , 禁 食 ,紧张 .情绪 不 稳 等 也 是 偏 头 痛 的 诱发 因素 。 
【发病 机 制 】 
偏 头痛 的 发 病 机 制 尚 不 十 分 清楚 ,目前 主要 有 以 下 学 说 ; 
1. 血管 学 说 该 学 说 认为 偏 头 痛 是 原 发 ,由 血管 舒 缩 功能 障碍 引起 。 颅 内 血 
管 收缩 引起 偏 头痛 先兆 症状 ,随后 颅 外 、 鼎 内 血管 扩张 导致 搏动 性 的 头痛 产生 。 颁 动脉 压迫 、 血 
管 收缩 剂 麦角 牛 物 碱 如 麦角 胶 可 组 南 支 持 这 一 理论 。 但 是 ,新 近 的 多 个 影像 学 研究 包括 低 
CT 脑 血 流 成 像 SPECT .PET 及 fMRI 等 证 实 , 偏 头痛 发 作 时 并 非 一 定 存 在 血管 扩张 。 月 前 认为 ， 
血管 扩张 只 是 偏 头痛 发 生 的 伴随 现象 ,而 非 必要 条 件 。 
2. 神经 学 说 “该 学 说 认为 偏 头 痛 是 原 发 性 神经 功能 业 乱 性 疾病 。 偏 头痛 先兆 是 由 皮质 扩 
展 性 抑制 (ecortical spreading depressing,CSD) 引 起 。CSD 是 指 各 种 有 害 刺 激 引 起 的 起 源 于 大 脑 
后 部 皮质 ( 棕 叶 ) 的 神经 电 活 动 抑制 带 , 此 抑制 带 以 2~5mm/min 的 速度 向 邻近 皮质 扩展 ,并 伴随 
出 现 扩展 性 血 量 减少 (spreading oligemia); 两 者 均 不 按照 脑 动脉 分 布 扩展 ,而 是 按 大 脑 皮 质 细胞 
构筑 模式 进行 , 问 前 扩展 一 般 不 超越 中 央 沟 。CSD 能 很 好 地 解释 偏 头痛 先 此 症状 ”另外 ,5- 产 
色 腔 (5-HT) 能 神经 元 家 族 广 泛 地 分 布 于 脑 中 ,许多 有 效 抗 偏 头 痛 药 可 作为 中 枢 性 5-HT 受 体 激 
动 判 或 部 分 激动 剂 起 作用 ,这 提示 神经 功能 亲 乱 参与 偏 头痛 的 发 作 过 程 
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三 叉 神 经 血管 学 说 i 近年 来 受到 广泛 重视 。 颅 内 痛觉 敏感 组 织 的 周围 神经 纤 
维 随 三 叉 神经 上 腿 去 刘 入 三 义 神 经 入. 或 入 第 1.2 颈 神 经 (C1、C2) 后 根 至 C1、C2 冰 神 经 节 , 然 后 
发 出 神经 纤维 至 三 义 神 经 血管 复合 体 (trigeminovascular complex), 换 元 后 发 出 神经 纤维 ,经 脑 
二 交叉 后 投射 至 丘脑 ， 当 于 又 神经 节 及 其 纤维 受 刺激 后 ,可 引起 P 物质 、 降 钙 素 基因 相关 肽 
ited peptide. CGRP) 和 其 他 神经 肽 释放 增加 。 这 些 活性 物质 作用 于 邻近 脑 血 
管 壁 , 可 引起 血管 扩张 而 出 现 排 动 性 头痛 .还 可 使 血管 通 透 性 增加 ,血浆 蛋白 渗 出 ,产生 无 菌 性 
炎症 ,刺激 痛觉 纤维 传 入 中 概 , 形 成 恶性 循环 . 已 有 研究 显示 ,5-HT 受 体 激动 剂 曲 普 坦 类 制剂 可 
通过 作用 于 三 义 神经 血管 复合 体 和 丘脑 腹 后 内 侧 核 的 5-HT 受 体 ,终止 偏 头痛 急性 发 作 ;CGRP 
受 体 捕 抗 剂 微 芋 渗入 王 义 神经 血管 复合 体 可 有 效 抑制 三 又 神经 血管 系统 痛觉 信息 的 传递 。 提 
示 三 又 神经 血管 复合 体 与 丘脑 的 神经 功能 订 乱 也 参与 偏 头痛 的 发 病 。 

4. 视网膜 一 丘脑 一 皮质 机 制 ” 售 头痛 是 一 种 与 感觉 模式 失调 有 关 的 疾病 ,如 偏 头 痛 患 者 在 
发 作 前 后 对 光 . 声 . 乔 党 和 吕 沉 敏感、 近来 .对 言 人 偏 头 痛 的 研究 发 现 从 视网膜 神经 节 细胞 到 丘 
脑 后 部 的 一 条 非 影 像 形成 视觉 通路 的 激活 可 能 是 光线 调节 偏 头痛 的 机 制 之 一 。 

【 临床 表现 】 

偏 头 痢 多 起 病 于 儿童 和 吾 春 期 ,中 青年 期 达 发 病 高 峰 , 女 性 多 见 , 男 女 患者 比例 约 为 
1:2~1:3, 常 有 遗传 背 导 .2004 年 IHS 制定 的 偏 头 痛 分 型 见 表 7-2。 


(calcitonin gene-r 


表 7-2 国际 头痛 协会 偏 头痛 分 型 
无 先兆 偏 涉 痛 (migraine without aura) 
有 先兆 俯 头 首 (migraine with aura) 
2.1 伴 夺 型 先兆 的 贷 头 痛 性 头痛 (tvrpical aura with migraine headache) 
2.2 伴 骨 型 先兆 的 医 俩 头 痢 性 头痛 (tvpical aura with non-migraine headache) 
2.3 上 典 9 先 沅 不 件 头痛 (typieal aura without headache) 


ID 


2.4 家 头痛 (familial hemiplegic migraine) 
和 2.5 前 头 首 (sporadic hemiplegic migraine ) 
2.6 : 痛 (basilar-type migraine) 


3 ” 常 为 偏 3 放 的 儿童 周期 性 综合 征 (childhood periodic syndromes that are commonly precursors of migraine ) 
3.1 周期 性 呕吐 (eyelical vomiting) 

3.2 ” 腹 型 依 头 痛 (abdominal migraine) 

3.3 儿童 期 良性 阵 发 性 肪 泽 (henign paroxysmal vertigo of childhood) 

视网膜 性 念头 首 (retinal migraine) 

但 头 痢 并 发 钙 (complications ) 

5.1 慢性 偏 头痛 (chronic migraine ) 

5.2 偏 站 痛 持 续 状 态 (status migrainosus) 

5.3 ”无 梗死 的 
5.4 俩 头痛 性 梗死 (migrainous infarction) 

5.5 全 头痛 诱发 的 冯 样 发 作 (migraine-triggered seizure) 

很 可 能 的 依 头 首 (probable migraine) 

6.1 很 可 能 的 无 先兆 偏 头 痛 (probable migraine without aura) 
6.2 很 可 能 的 有 先兆 售 头 痛 (prohable migraine with aura) 
6.3 ”很 可 能 的 慢性 偏 头 痛 (probable chronie migraine) 


Wh 


先兆 (persistent aura without infarction) 


个 


面 介 绍 偶 头 痛 主 归 类 型 的 临床 表现 : 
. 无 先兆 偏 头痛 (migraine without aura) 是 最 常 见 的 俩 头痛 类 型 ， 约 占 80% 临床 表现 为 
肥 复 的 一 侧 或 双 侧 额 燥 部 疼痛 , 晨 搏 动 性 ,疼痛 持 绪 时 伴 颁 肌 收 缩 可 使 症状 复杂 化 。 常 伴 


E 记 


| 
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有 恶心 .呕吐 晨光 、 旦 声 .出 汗 、 全 身 不 适 .头皮 触 痛 等 症状 。 本 型 发 作 频 率 高 ,可 严重 影响 患者 


工作 和 生活 , 常 需 要 频繁 应 用 止痛 药 治疗 , 易 合 并 出 现 一 新 的 头痛 类 型 药物 过 度 使 用 性 头 


痛 (medication-overuse headache,MOH )。 本 型 偏 头 痛 常 与 月 经 有 明显 的 关系 - 

2. 有 先兆 偏 头痛 (migraine with aura) 的 占 偏 头痛 患者 的 10%。 发 作 前 数 小 时 至 数 日 可 有 
倦 僵 ,注意 力 不 集 中 和 打 哈 欠 等 前 驱 症 状 。 在 头痛 之 前 或 头痛 发 生 时 , 常 以 可 逆 的 局 灶 性 神经 
系统 症状 为 先兆 ,表现 为 视觉 .感觉 .言语 和 运动 的 缺损 或 刺激 症状 。 最 常见 为 视觉 先兆 ,如 视 
物 模糊 、 暗 点 ,内 光 ,亮点 亮 线 或 视 物 变形 ;其 次 为 感觉 先兆 ,言语 和 运动 先兆 少见 。 先 兆 症 状 一 
般 在 5~20 分 钟 内 逐渐 形成 ,持续 不 超过 60 分 钟 ; 不 同 先兆 可 以 接连 出 现 。 头 痢 在 先兆 同时 或 
先兆 后 60 分 钟 内 发 生 ,表现 为 一 侧 或 双 侧 额 矣 部 或 眶 后 搏动 性 头痛 , 常 伴 有 恶心 .呕吐 、 姑 光 或 
恨 声 .苍白 或 出 汗 , 多 尿 , 易 激荡 .气味 泄 怖 及 疫 劳 感 等 。 活动 可 使 头痛 加 重 , 吗 中 后 可 绥 解 头痛 。 
头痛 可 持续 4~72 小 时 ,消退 后 常 有 疲劳 . 倦 仍 烦躁、 无力 和 食欲 差 等 ,1~2 日 后 常 可 好 转 。 

(1) 伴 典 型 先兆 的 偏 头 痛 性 头痛 (typical aura with migraine headache): 为 最 常见 的 有 先兆 偏 
头痛 类 型 ,先兆 表现 为 完全 可 逆 的 视觉 .感觉 或 言语 症状 ,无 肢体 无 力 表现 。 与 先兆 同时 或 先兆 
后 60 分 钟 内 出 现 符合 偏 头痛 特征 的 头痛 , 即 为 伴 典 型 先兆 的 偏 头 痛 性 头痛 。 若 与 先兆 同时 或 
先兆 后 60 分 钟 内 发 生 的 头痛 表现 不 符合 偏 头 痛 特 征 , 则 称 为 伴 典型 先兆 的 非 仿 头 痛 性 头痛 ; 当 
先兆 后 60 分 钟 内 不 出 现 头痛 , 则 称 为 典型 先兆 不 伴 头痛 。 

(2) 散发 性 偏 次 性 偏 头痛 (sporadic hemiplegic migraine): 临床 少见 。 先 兆 除 必须 有 运动 无 力 
症状 外 ,还 应 包括 视觉 感觉 和 言语 三 种 先兆 之 一 ,先兆 症状 持续 5 分 钟 -24 小 时 ,症状 完全 可 
逆 , 在 先兆 同时 或 先兆 60 分 钟 内 出 现 符合 偏 头痛 特征 的 头痛 。 如 在 偏 竣 性 偏 头 痛 患 者 的 一 级 
或 二 级 亲属 中 ,至 少 有 一 人 具有 包括 运动 无 力 的 偏 头 痛 先 兆 , 则 为 家 族 性 偏瘫 性 偏 尖 痛 ; 若 无 ， 
则 称 为 散发 性 偏 座 性 念头 痛 。 

(3) 基底 型 偏 头痛 (basilar-type migraine): 先兆 症状 明显 源 自 脑 干 和 (或 ) 两 侧 大 脑 闪 球 ,临床 
可 见 构 音 障 碍 、 眩 党 、 耳 鸣 、 听 力 减退 、 复 视 、 双 眼 自 侧 及 预 侧 视野 同时 出 现 视觉 症状 、 共 济 失 调 、 
意识 障碍 , 双 侧 同 时 出 现 感 觉 异常 ,但 无 运动 无 力 症状 。 在 先兆 同时 或 先兆 60 分 钟 内 出 现 符合 
偏 头 痛 特 征 的 头痛 , 常 伴 恶 心 .呕吐 。 

3. 视网膜 性 偏 头痛 (retinal migraine) 为 反复 发 生 的 完全 可 逆 的 单眼 视觉 障 但 ,包括 闪烁 、 
联 点 或 失明 ,并 伴 偏 头 痛 发 作 , 在 发 作 间 期 眼科 检查 正常 。 与 基底 型 偏 头 痛 视 觉 先 兆 证 状 常 系 
及 双眼 不 同 , 视 网 肛 性 偏 头痛 视觉 症状 仅 局 限于 单眼 , 目 缺 乏 起 源 于 脑 干 或 大 脑 半球 的 神经 缺 
失 或 刺激 症状 - 

4. 常 为 偏 头痛 前 驱 的 儿童 周期 性 综合 征 “ 可 视 为 偏 头痛 等 位 症 ,临床 可 见 周期 性 呕吐 ` 反 
复发 作 的 腹部 疼痛 伴 恶心 呕吐 即 腹 型 偏 头痛 .良性 儿童 期 发 作 性 防 尝 。 发 作 时 不 伴 有 头痛 , 随 
着 时 间 的 推移 可 发 生 偏 头 痛 。 

5. 偏 头 痛 并 发 症 

(1) 慢性 偏 头痛 (chronic migraine): 偏 头痛 每 月 头痛 发 作 超过 15 天 ,连续 3 个 月 或 3 个 月 以 
上 ,并 排除 药物 过 量 引 起 的 头痛 ,可 考虑 为 慢性 偏 头痛 。 

(2) 偏 头痛 持续 状态 (status migrainosus): 偏 头痛 发 作 持 续 时 间 三 72 小 时 ,而 且 疼 痛 程 度 较 
严重 ,但 其 间 可 有 因 睡 虑 或 药物 应 用 获得 的 短暂 缓解 期 。 

(3) 无 梗死 的 持续 先兆 : 指 有 先兆 偏 头痛 患者 在 一 次 发 作 中 出 现 一 种 先兆 或 多 种 先兆 症状 
持续 1 周 以 上 ,多 为 双 侧 性 ;本 次 发 作 其 他 症状 与 以 往 发 作 类 似 ; 需 神经 影像 学 排除 脑 楼 死 病灶 。 

(4) 偏 头痛 性 脑 梗死 : 极 少 数 情况 下 在 偏 头 痛 先 兆 症状 后 出 现 颅 内 相应 供血 区 域 的 缺 血性 
梗死 ,此 先兆 症状 常 持续 60 分钟 以 上 ,而 且 缺 血性 梗死 病灶 为 神经 影像 学 所 证 实 , 称 为 偏 头痛 
性 脑 梗死。 

(5) 偏 头 痛 诱 发 的 病 样 发 作 : 极 少数 情况 下 偏 头 痛 先 上 兆 症状 可 触发 病 性 发 作 ,[ 叶 病 性 发 作 发 


生 在 先兆 症状 引 或 后 工 小 时 以 内 


【诊断 ] 
根据 偏 头 冶 发 作 类 型 家族 史 和 神 经 六 ep 通常 可 作出 临床 诊断 。 脑 部 CT、CTA、MRI、 


MRA 检查 可 以 排除 脐 血 和 j 立 性 病变 等 颅 内 器 质 性 疾病 。 下 面 介绍 IHS 
(2004 人 ) 俯 头 痢 诊 断 剑 ; 储 。 
eae 依 断 标准 

0 符合 (2)~ (4) 特征 的 至 少 $ 次 发 作 : 

(2) 和 人 ( 末 经 治疗 或 治疗 无 效 ) 持 续 4~72 小 时 。 

(3) 至 少 有 下 绚 中 的 2 项 头痛 特征 :TD 单 侧 性 ;加 搏动 性 ;@@ 中 或 重度 头痛 ;@ 日 常 活动 (如 
步行 或 上 楼 梯 ) 会 加 重头 痢 .或 头 首 时 会 主动 避免 此 类 活动 。 

(4) 头痛 过 程 中 至 少 储 有 下 州 1 项 : 司 恶 心 和 (或 ) 呕 吐 ; 四 畏 光 和 蝴 声 。 

(5) 不 能 归 因 于 芯 他 疾病 - 

2. 伴 典型 先兆 的 偏 头 痛 性 头痛 诊断 标准 

(1) 符合 (2)~(4) 特 征 的 至 少 2 次 发 作 、 

(2) 先兆 至 少 有 下 列 中 的 工种 表现 ,但 没有 运动 无 力 症状 :@ 完 全 可 逆 的 视觉 症状 ,包括 阳 
性 表现 (如 闪光 .车 点 或 完 线 ) 和 (或 ) 阴性 表现 (如 视野 缺损 );@ 完 全 可 逆 的 感觉 异常 ,包括 阳性 
表现 (如 针 刺 感 ) 和 (或 ) 阴性 表现 (如 麻木 ); 国 完全 可 逆 的 言语 功能 障碍 。 

(3) 至 少 满足 以 下 2 项 :四 同 向 视觉 症状 和 (或 ) 单 侧 感 觉 症状 ;@ 至 少 1 个 先兆 症状 逐渐 发 
展 的 过 程 三 5 分 钟 , 和 (或 ) 不 同 的 先兆 症状 接连 发 生 , 过 程 =5 分 钟 ;@ 每 个 先兆 症状 持 续 5~60 
分 钟 。 

(4) 在 先兆 症状 同时 或 在 先兆 发 生 后 60 分 钟 内 出 现 头痛 ,头痛 符合 无 先兆 偏 头 痛 诊 断 标 准 
中 的 (2)~(4) 项 。 

(5) 不 能 归 因 于 其 他 疾病 。 

3. 慢性 偏 头 痛 诊 断 标准 

的 头痛 符合 无 先兆 偏 头 痛 诊 断 标准 中 的 (3) 和 (4) 项 , 且 每 月 发 作 超过 15 天 ,持续 3 个 月 
以 .Es 

(2) 不 能 归 因 于 其 他 疾病 。 


er 乡 断 】 
.从 集 性 头痛 (cluster headache) 是 较 少 见 的 一 侧 眼 眶 周围 发 作 性 剧烈 疼痛 ,持续 15 分 


钟 ~3 pe FE 从 隔 天 1 次 到 每 日 8 次 。 本 病 具 有 反复 密集 发 作 的 特点 ,但 始终 为 单 侧 头痛 ， 
并 常 伴 有 同 侧 结膜 充血 流泪 . 流 涕 ,前额 和 面部 出 汗 和 Horner 征 等 。 

2. 紧张 型 头痛 (tension-type headache,TTH) 是 双 侧 枕 部 或 全 头 部 紧缩 性 或 压迫 性 头痛 ,党 
为 持续 性 ,很 少 伴 有 恶心 .呕吐 ,部 分 病例 也 可 表现 为 阵 发 性 .搏动 性 头痛 。 多 见于 青 .中 年 女性 ， 
情绪 障碍 或 心理 因素 可 加 重头 痛 症 状 。 
3. Tolosa-Hunt 综合 征 ” 以 往 称 痛 性 眼 肌 膝 六 (painful ophths almoplegia), 为 泗 发 性 上 民 球 后 及 
眶 周 的 奖 问 性 胀 痛 、 刺 痛 或 撕 和 样 疼痛 ,伴随 动 眼 、 滑 车 和 (或 ) 展 神经 麻痹 , 眼 肌 膝 痹 可 与 疼痛 
同时 出 现 或 疼痛 发 作 后 两 周 内 出 现 ,MRI 或 活检 可 发 现 海绵 窦 、 眶 上 裂 或 眼眶 内 有 肉芽 肿 病变 
本 病 持续 数 周 后 能 自行 缓解 ,但 易于 复发 ,适当 的 糖 皮质 激素 治疗 可 使 疼痛 和 眼 肌 麻辣 在 72 二 
时 内 缓解 。 

4. 症状 性 偏 头 痛 (symptomatic migraine) 缘 于 头 巴 部 血管 性 病变 的 头痛 如 缺 血 性 脑 | 血管 疾 
病 , 脑 出 血 ,未 做 裂 的 告状 动脉 瘤 和 动静 脉 畸形 ; 缘 于 非 血管 性 颅 内 疾病 的 头痛 如 颅 内 肿瘤 ; 缘 
于 颇 内 感染 的 头痛 如 脑 脓肿 .脑膜 炎 等 。 这 些 继 发 性 头痛 在 临床 卡 也 可 表现 为 类 似 偏 头痛 性 质 
的 头痛 ,可 和 伴 有 恶心 呕吐 ,但 无 惠 型 偏 头 痛 发 作 过 程 ,大 部 分 病例 有 局 灶 性 神经 功能 缺失 或 刺 
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激 症状 , 颅 脑 影像 学 检查 可 显示 病灶 。 缘 于 内 环境 亲 乱 的 头痛 如 高 血压 危 象 高 血 不 脑病 . 子 首 
或 先兆 子 病 等 ,可 表现 为 双 侧 搏动 性 头痛 ,头痛 在 发 生 时 间 上 与 血压 升 高 密切 相关 ,部 分 病例 神 
经 影像 学 检查 可 出 现 可 逆 性 脑 白质 损害 表现 。 

5. 药物 过 度 使 用 性 头痛 ”属于 继 发 性 头痛 。 头 痛 发 生 与 药物 过 度 使 用 有 关 , 可 时 类 偏 
样 或 同时 具有 偏 头 痛 和 紧张 型 头痛 性 质 的 混合 性 头痛 ,头痛 在 药物 停止 使 用 后 2 个 月 内 
回 到 原来 的 头痛 模式 。 药 物 过 度 使 用 性 头痛 对 预防 性 治疗 措施 无 效 。 

【治疗 】 

偏 头痛 的 治疗 目的 是 减轻 或 终止 头痛 发 作 , 缓 解 伴 发 症状 ,预防 头痛 复发 治疗 包括 药物 
治疗 和 非 药物 治疗 两 个 方面 。 非 药物 治疗 主要 是 加 强 宣教 ,帮助 患者 确立 科学 .正确 的 防治 观 
念 和 目标 ,保持 健康 的 生活 方式 ,寻找 并 避免 各 种 偏 头 痛 诱 因 。 药 物性 治疗 分 为 发 作 期 治疗 和 
预防 性 治疗 。 

1. 发 作 期 的 治疗 ”临床 治疗 偏 头 痛 通 常 应 在 症状 起 始 时 立即 服药 。 治 疗 药物 包括 非特 异 
性 止痛 药 如 非 当 体 类 抗 炎 药 (non-steroidal anti-inflammatory drugs,NSAIDs) 和 阿片 类 药物 ,特异 
性 药物 如 麦角 类 制剂 和 曲 普 坦 类 药物 ( 表 7-3)。 药 物 选择 应 根据 头痛 程度 .伴随 症状 .既往 用 药 
情况 等 综合 考虑 ,可 采用 阶梯 法 .分 层 选 药 ,进行 个 体 化 治疗 。 


表 7-3” 偏 头痛 特异 性 治疗 药物 


药物 用 法 用 量 日 最 大 剂量 半衰期 (小 时 ) 

麦角 类 制剂 < 轩 | 
麦角 胺 1~2mg PO/SL/PR 6mg PO/SL/PR 锡 : 光 

双 气 麦角 胺 1~2mg IM; 1~3mg PO 4mg IM;9mg PO 及 和 
曲 普 坦 类 

舒 马 曲 普 坦 6mg SC;25~100mg PO 12mg SC;300mg PO 2. 0 

那 拉 曲 普 坦 2.5mg PO Smg PO 5.0~6.3 

利 扎 则 普 坦 5~10mg PO 30mg PO 2.0 

佐 米 曲 普 坦 2.5~5mg PO 10mg PO 3.0 

阿 莫 曲 普 坦 6.25~12.5mg PO 25mg PO 3.5 


注 :PO: 口 服 ;SL: 舌 下 含 服 ;PR: 经 直肠 给 药 ;JM: 肌 内 注射 ;SC: 皮 下 注射 


(1) 轻 一 中 度 头 痛 : 单 用 NSAIDs 如 阿司匹林 (aspirin)、 蔡 普 生 (naproxen)、 布 洛 芬 (ibuprofen)、 
双氯芬酸 (diclofenac) 等 可 有 效 , 如 无 效 再 用 偏 头 痛 特 异性 治疗 药物 。 阿 片 类 制剂 如 哌 奉 哇 对 偏 头 
痛 急 性 发 作 亦 有 效 , 因 其 具有 成 冶 性 ,不 推荐 常规 ,但 对 于 有 要 角 类 制剂 或 由 普 坦 类 应 用 禁忌 的 病 
例 , 如 合并 有 心脏 病 .周围 血管 病 或 妊娠 期 偏 头痛 , 则 可 给 予 哌 奉 啶 治疗 以 终止 偏 头痛 急 

(2) 中 一 重度 头痛 :严重 发 作 可 直接 选用 偏 头痛 特异 性 治疗 药物 ( 表 7-3) 以 尽快 改 
部 分 患者 虽 有 严重 头痛 但 以 往 发 作对 NSAIDs 反应 良好 者 , 仍 可 选用 NSAIDs。 麦 角 类 制剂 为 
5-HTI 受 体 非 选择 性 激动 剂 ,半衰期 长 .头痛 的 复发 率 低 ,适用 于 发 作 持续 时 间 长 的 患者 , 肌 普 
坦 类 为 5-HTIB/1D 受 体 选择 性 激动 剂 。 复 方 制剂 如 麦角 胺 咖啡 因 合剂 可 治疗 某 些 中 一 重度 的 
俩 头痛 发 作 - 麦角 类 和 曲 普 坦 类 药物 不 良 反 应 包括 恶心 .呕吐 , 心 体 ,烦躁 . 焦 虐 .周围 血管 收缩 ， 
大 量 长 期 应 用 可 引起 高 血 厅 和 肢体 缺 血性 坏死 。 因 具有 强力 的 血管 收缩 作用 ,严重 高 血 斥 
脏 病 和 孕妇 患者 均 为 禁忌 。 另 外 ,如 麦角 类 和 有 曲 善 坦 类 药物 应 用 过 频 , 则 会 引起 药物 过 量 使 用 
性 头痛 ,建议 每 周 用药 不 超过 2~3 天 。 
年 来 发 展 起 来 的 CCRP 受 体 持 抗 剂 有 望 成 为 终止 偏 头 痛 急 性 发 作 安全 有 效 的 特异 性 药物 、 
(3) 伴随 症状 :恶心 . 哎 吐 者 合用 止 吐 剂 (如 甲 氧 搞 普 胺 10mg 肌 内 注射 ) 是 必 和 此 的 ,严重 呕吐 


请 


| 


ea 
2. 预防 性 治疗 适用 于 
的 患者 ;@ 和 


J 
经 功能 缺损 的 特殊 衬 怪 型 信 头 病 . 如 仿 全 性 
民 加 此 至 合适 剂 
有 效 的 预防 性 治疗 衣 要 失 


疗 应 小 剂 Hr 单 药 开 始 3 
可 认为 预防 性 治疗 有 有效 
用 于 偏 头 痢 预 防 的 药物 岂 赤 7- 


于 .同时 ; 


本 一 拓 站 丰 区 要 以 旦 全 多才 全 村 村 六 人 
pi 1 次 可 影响 常生 活 和 工作 


表 7-4” 偏 头痛 预防 性 治疗 常用 药物 


药物 
B 肾 开 腺 来 能 受 体 阻 潍 齐 
普 茜 ; 10~60mg/ 次 ,2 次 1H 


用 法 用 量 


美 托 洛 尔 100~200mg/ 次 .1 次 /日 
钙 讽 子 子 持 i 抗 剂 

氛 桂 利 嗪 5~10mg/ 次 .1 次 / 睡 前 

维 拉 帕 米 160~320mg/d 


A 


抑郁 、 低 血压 不 能 耐 受 活 
动 . 阳 瘘 等 


疲劳 感 、 体 重 增加 、 抑 郁 、 
锥 体外 系 症状 


便秘 .下肢 浮肿 、 房 室 传导 
朋 潍 


抗 疾 痫 药 
丙 戊 酸 400~600mg/ 次 .2 次 /日 哇 睡 、 全 习 节 | 脱发 . 震 
El 比 栈 25~200mg/d 1 
麻 碍 、 体重 减轻 、 情结 
加 巴 喷 丁 900~1800mg/d 疲劳 感 头 昏 
抗 抑 仓 药 
阿 米 替 林 25~75mg/d, 睡 前 嗜睡 
5-HT 受 休 拷 抗 齐 
水 噬 喧 0.5~3mg/d 嗜睡 ,体重 增加 
【预后 】 


出 作 用 。 汪汪 呈 作 拓 半 
: 约 6 个 月 ,之 后 可 缓慢 减 量 或 停 药 。 临 床 
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降低 50% 以 下 


应 从 小 剂量 开始 ,缓慢 增加 
剂量 ,以 心率 不 低 于 60 次 / 
分 为 限 ; 哮喘 、 ef 
潍 .心力 衰竭 患者 禁 


从 小 剂量 开始 用 药 


大 多 数 俩 头痛 患者 的 预后 良好 。 俯 头痛 可 随 年 龄 的 增长 而 症状 逐渐 缓解 ,部 分 患者 可 在 


60~70 岁 时 俩 头痛 不 再 发 作 。 


从 集 性 头痛 (cluster headache) 是 一 种 原 发 性 神经 血管 1 
集 发 作 的 特点 , 伴 有 同 侧 眼 结膜 充血 
E 一 天 内 问 定 时 间 发 作 ， 


出 烈 疼痛 ,有 及 复 密 

出 汗 等 自主 神经 症 
【 发 病 机 制 】 
发 病 机 制 首 不 明确 . 


-i 
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可 持续 数 


丛 集 性 头痛 患 普 发 作 期 脑 静 脉 血 中 CCRP 明显 增高 ， 


性 头痛 ,表现 为 
流泪 . 谭 孔 缩小 、 眼 瞪 下 王 以 及 头面 部 
周至 数 月 。 


一 侧 眼 眶 周围 发 作 性 


提示 三 又 神经 血 


A 
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管 复 合体 参与 丛 集 性 头痛 的 发 病 ,但 不 能 解释 头痛 发 作 的 昼夜 节律 性 。 丛 集 性 头 首 发 作 存 在 昼 
夜 节律 性 和 同 侧 颜面 部 的 自主 神经 症状 ,推测 可 能 与 下 丘脑 的 神经 功能 兰 乱 有 关 。 功 能 神经 影 
像 学 {MRI 和 PET 研究 证 实 丛 集 性 发 作 期 存在 下 丘脑 后 部 灰质 的 异常 激活 ,而 下 开 脑 后 部 灰质 
的 深部 脑 刺 激 术 可 缓解 难 治 性 从 集 性 头痛 ,这 更 支持 从 集 性 头痛 可 能 原 发 于 下 丘脑 神经 功能 亲 
乱 。 因 此 ,从 集 性 头痛 可 能 是 下 丘脑 神经 功能 障碍 引起 的 .三 义 神经 血管 复合 体 参 与 的 原 发 性 
神经 血管 性 头痛 。 
【临床 表现 】 
平均 发 病 年 龄 较 偏 头 痛 晚 , 约 为 25 岁 ,部 分 患者 可 有 家 族 史 。 以 男性 多 见 , 约 为 女性 的 3~4 
首 。 头 痛 突 然 发 生 , 无 先兆 症状 ,几乎 于 每 日 同一 时 间 , 常 在 晚上 发 作 , 使 患者 从 用 眼中 痛 醒 。 
头痛 位 于 一 侧 眶 周 、 眶 上 、 眼 球 后 和 (或 ) 矣 部 , 呈 人 尖锐 爆炸 样 非 搏动 性 剧 痛 。 头 痛 持 续 15 分 
钟 至 3 小 时 不 等 。 发 作 频 度 不 一 ,从 一 日 8 次 至 隔日 1 次 。 疼 痛 时 常 伴 有 同 侧 颜 面部 自主 神经 
功能 症状 ,表现 为 结膜 充血 、 流 泪 、 流 涕 等 副交感 亢进 症状 ,或 瞳孔 缩小 和 了 眼 蛤 下 和 亚 等 Horner 征 ， 
较 少 伴 有 恶心 呕吐。 头痛 发 作 可 连续 数 周至 数 月 ( 常 为 2 周 ~3 个 月 ), 在 此 期 间 患 者 头痛 星 成 
串 发 作 , 故 名 丛 集 性 头痛 。 丛 集 发 作 期 常 在 每 年 的 春季 和 (或) 秋季 ;从 集 发 作 期 后 可 有 数 月 或 
数 年 的 间歇 期 。 在 丛 集 期 ,饮酒 或 血管 扩张 药 可 诱发 头痛 发 作 , 而 在 间 软 期 ,两 者 均 不 会 引起 头 
痛 发 作 。 
【诊断 】 
根据 中 青年 男性 出 现 发 作 性 单 侧 眶 周 . 眶 上 和 (或 ) 颈 部 严重 或 极度 严重 的 疼痛 ,可 伴 有 同 
侧 结膜 充血 流泪. 眼 蛤 水 肿 流 涕 ,前额 和 面部 出 汗 .瞳孔 缩小 . 眼 险 下 和 王 等 自主 神经 症状 ,发 作 
时 坐立不安 . 易 激 巷 , 并 具有 反复 密集 发 作 的 特点 ,神经 影像 学 排除 引起 头痛 的 颅 内 器 质 性 疾 
患 ,可 作出 从 集 性 头痛 的 诊断 。 当 至少 有 两 次 从 集 期 , 目 每 期 持 绪 7-365 天 ,两 次 从 集 期 之 间 无 
痛 问 歌 期 二 1 个 月 ; 则 称 为 发 作 性 从 集 性 头痛 (episodic cluster headache); 一 旦 从 集 期 >1 年 ,无 
间 歌 期 或 间歇 期 <1 个 月 , 则 称 为 慢性 从 集 性 头痛 (chronic cluster headache)。 
【 鉴别 诊断 】 
。 发 作 性 偏 侧 头 痛 (paroxysmal hemicrania) 好 发 于 女性 ,也 表现 为 一 侧 眶 周 、 有 眶 上 和 (或 ) 
矣 部 剧烈 头痛 ,可 伴 同 侧 结膜 充血 .流泪 .鼻塞 ` 流 滋 前额 和 面部 出 汗 . 圈 孔 缩小 、 眼 瞪 下 亚 等 


本 病 头痛 发 作 持续 时 间 为 2-30 分 钟 ,发 作 频率 常 为 每 天 5 次 以 上 ,治疗 剂量 的 吗 嗓 美 辛 能 完全 
2. 偏 头痛 “女性 多 见 ,头痛 前 可 有 先兆 症状 ,头痛 常 时 搏动 性 , 常 伴 恶心 .呕吐 症状 ,头痛 程 


度 远 较 从 集 性 头痛 轻 ,每 次 发 作 时 间 多 超过 4 小 时 ,发 作 无 从 集 性 特征 ,可 有 阳性 家 族 史 等 。 

【治疗 】 

1. 急性 期 的 治疗 ” 吸 氧 疗法 为 头痛 发 作 时 首选 的 治疗 措施 ,给 予 吸入 纯 氧 ,流速 7~101L/min， 
10~20 分 钟 , 可 有 效 阻 断 头痛 发 作 , 约 70% 患者 有 效 。 吸 氧 疗法 无 禁忌 证 ,并 且 安 全 而 无 明显 不 
恨 反 应 。 舒 马 曲 普 坦 皮下 注射 或 经 喷 鼻 吸入 . 佐 米 曲 普 坦 经 喷 盘 吸入 , 双 氢 麦角 胺 静脉 注射 ,可 
迅速 缓解 头痛 , 心 脑 下 和 高 血压 病 是 禁忌 证 。4%5~109%5 利多 卡 因 lml 经 患 侧 鼻 孔 滴 入 ， 
可 使 3 的 患者 头痛 获得 缓解 。 

2. 预防 性 治疗 ”从 集 性 头痛 发 作 历 时 较 短 ,但 疼痛 程度 剧烈 ,因此 预防 性 治疗 对 从 集 性 头 
痛 尤 为 重要 。 预 防 性 药物 包括 维 拉 幅 米 . 锂 制 剂 和 糖 皮质 激素 等 。 维 拉 帕 米 240~320mg/d 可 有 
效 预 防 从 集 性 头痛 发 作 , 可 在 用 药 2~3 周 内 发 挥 最 大 疗效 。 钊 制剂 同样 可 预防 从 集 性 头痛 发 作 ， 
起 效 镑 维 拉 帕 米 缓慢 ,治疗 窗 宗 , 仅 适 用 于 其 他 药物 无 效 或 有 禁 鼠 证 者 。 锂 制剂 主要 不 良 反应 
为 甲状 腺 功能 亢进 . 震 晤 和 肾 功 能 损害 等 。 糖 皮质 激素 如 泌 尼 松 40~60mg/d, 常 可 预防 头痛 的 发 
作 , 第 2 周 逐 渐 减 量 停 药 。 其 他 用 于 丛 集 性 头痛 的 预防 药物 还 包括 托尼 酯 .再 戊 酸 . 茉 噬 啶 叫 
唆 美 六 和 褪 黑 激素 (melatonin ) 等 - 
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紧张 型 头 痢 (tension-tvpe headache.TTH) 以 往 称 紧张 性 头痛 (tension headache) 或 肌 收缩 性 
头痛 (muscle contraction headache), 是 双 亿 棺 部 或 全 头 部 紧缩 性 或 压迫 性 头痛 。 约 占 头痛 患者 的 
40% ,是 临床 最 项 见 的 慢性 头 阁 

【 病因 与 发 病 视 制 ] 

病理 生理 党 机 制 尚 不 涉 楚 .日 前 认为 “周围 性 疼痛 机 制 " 和 “中 枢 性 疼痛 机 制 " 与 紧张 型 头 
痛 的 发 病 有 关 。 和 前 省 在 发 作 性 紧张 型 头痛 的 发 病 中 起 重要 作用 ,是 由 于 颅 周 肌肉 或 肌 筋 膜 结构 
收缩 或 缺 血 .细胞 内 外 刨 离子 转运 异常 .炎症 介质 释放 增多 等 导致 痛觉 敏感 度 明 显 增加 ,引起 颅 
周 肌肉 或 肌 简 膜 结构 的 紧张 和 疼 首 . “中枢 性 疼痛 机制 "可 能 是 引起 慢性 紧张 型 头痛 的 重要 机 
制 。 慢 性 紧张 型 头 首 患 者 由 于 痊 髓 后 角 、 王 又 神 经 核 . 丘 脑 ,皮质 等 功能 和 (或 ) 结 构 异 常 , 对 触觉 、 
电 和 热 刺激 的 痛觉 闵 明 显 下 降 , 易 产生 痛觉 过 繁 。 中 枢 神 经 系统 功能 异常 可 有 中 枢 神 经 系统 单 
胺 能 递 质 慢性 或 间断 性 功能 隘 人 得 。 神 经 影像 学 研究 证 实 慢性 紧张 型 头痛 患者 存在 灰质 结构 容 
积 减 少 ,提示 紧张 型 头 痢 患者 存在 中 枢 神经 系统 结构 的 改变 。 另 外 ,应 激 、 紧 张 . 抑 郁 等 也 与 持 
续 性 颈 部 及 头皮 肌肉 收缩 有 关 . 也 能 加 重 紧张 型 头痛 、 

【 临床 表现 ] 

典型 病例 多 在 20 岁 左右 发 病 . 发 病 高 峰 40~49 岁 .终身 患 病 率 约 为 46% ,两 性 均 可 患 病 , 女 
性 稍 多 见 ,男女 比例 约 为 5 : 4- 头 首部 位 不 定 .可 为 双 侧 . 单 侧 、 全 头 部 、 颈 项 部 . 双 侧 枕 部 、 双 侧 
矣 部 等 。 通 常 呈 持续 性 钝 痢 . 呈 头 周 紧 压迫 感 或 沉重 感 。 许 多 患者 可 伴 有 头 昏 .失眠 、 焦 
虑 或 抑郁 等 症状 ,也 可 出 现 恶心 .黑光 或 民 7 让 状 。 体 检 可 发 现 疼痛 部 位 肌肉 触 痛 或 压痛 点 ， 
颈 肩 部 肌肉 有 供 硬 感 , 扭 斥 时 肌肉 感 适 。 头痛 期 间 日 常生 活 与 工作 常 不 受 影响 。 传 统 上 认 
为 紧张 型 疼痛 与 偏 头痛 是 不 同 的 两 种 疾病 .但 部 分 病例 却 兼 有 两 者 的 头痛 特点 ,如 某 些 紧 张 型 
头痛 患者 可 表现 为 偏 侧 搏动 样 头痛 .发 作 时 可 伴 呕吐 。 

【诊断 】 

根据 患者 的 临床 表现 ,排除 头 菇 部 疾病 如 颈椎 病 . 占 位 性 病变 和 炎症 性 疾病 等 ,通常 可 以 确 
诊 。IHS (2004 年 ) 最 新 紧张 型 头痛 诊断 标准 如 下 : 

1. 偶发 性 发 作 性 紧张 型 头痛 (infrequent episodic tension-type headache) 

(1) 符合 (2)~ (4) 特征 的 至 少 10 次 发 作 ;平均 每 月 发 作 <1 天 ;每 年 发 作 <12 天 。 

(2) 头痛 持续 30 分 钟 至 7 天。 

(3) 至 少 有 下 列 中 的 2 项 头痛 特征 :@ 双 侧 头痛 ;@@ 性 质 为 压迫 感 或 紧 短 样 ( 非 搏 动 样 ); 
@ 轻 或 中 度 头 痛 ; 久 日常 活 动 ( 如 步行 或 上 楼 梯 ) 不 会 加 重头 痛 。 

(4) 符合 下 列 2 项 :QD 无 恶心 和 呕吐 ;@@ 展 光 、 情 声 中 不 超过 一 项 。 

(5) 不 能 归 内 于 其 他 疾病 。 

根据 触 诊 颅 周 肌 肉 是 否 有 压痛 可 分 为 与 颅 周 肌肉 紧张 有 关 的 偶发 性 发 作 性 紧张 型 头痛 、 与 
鼎 周 肌肉 紧张 无 关 的 偶发 性 发 作 性 紧张 型 头痛 两 类 。 

2. 频 发 性 发 作 性 紧张 型 头痛 (frequent episodic tension-type headache) 

(1) 符合 (2) ~ (4) 特征 的 至 少 10 次 发 作 ;平均 每 月 发 作 > 1 天 而 <15 天 ,至 少 3 个 月 以 上 ;每 
年 发 作 三 12 天 而 <180 天 - 

(2) 头痛 持续 30 分 钟 至 7 天。 

(3) 至 少 有 下 列 中 的 2 项 头痛 特征 :@ 双 侧 头 痛 ; 加 性 质 为 压迫 感 或 紧 短 样 ( 非 搏动 样 ); 
3) 轻 或 中 度 头痛 ;多 日 常 活动 (如 步行 或 上 楼 梯 ) 不 会 加 重头 痛 。 

(4) 符合 下 州 2 项 :OD 无 恶心 和 呕吐; 加 如 光 、 虚 声 中 不 超过 一 项 。 

(5) 不 能 由 因 于 其 他 疾病 


A 


记 


第 七 章 头 靖 


根据 触 诊 颅 周 肌肉 是 否 有 压痛 可 分 为 与 鼎 周 肌肉 紧张 有 关 的 频 发 性 发 作 性 紧张 型 头痛 .与 
鼎 周 肌肉 紧张 无 关 的 频 发 性 发 作 性 紧张 型 头痛 两 类 。 

3. 慢性 紧张 型 头痛 (chronic tension-type headache) 

(1) 符合 (2)~(4) 特 征 的 至 少 10 次 发 作 ; 平 均 每 月 发 作 宇 15 天 ,3 个 月 以 上 ;每 年 发 作 三 180 天 。 

(2) 头痛 持续 30 分 钟 至 7 天。 

(3) 至 少 有 下 列 中 的 2 项 头痛 特征 :@ 双 侧 头 痛 ;@ 性 质 为 压迫 感 或 紧 往 样 ( 非 摧 动 样 ); 
@ 轻 或 中 度 头痛 ;@ 日 常 活动 (如 步行 或 上 楼 梯 ) 不 会 加 重头 痛 。 

(4) 符合 下 列 2 项 :四 旦 光 .是 声 . 轻 度 恶心 中 不 超过 一 项 ;@ 无 中 - 重度 恶心 和 呕吐 。 

(5) 不 能 归 因 于 其 他 疾病 。 


根据 触 诊 颅 周 肌肉 是 否 有 压痛 可 分 为 与 颅 周 肌肉 紧张 有 关 的 慢性 紧张 型 头痛 、 与 颅 周 肌肉 
紧张 无 关 的 慢性 紧张 型 头痛 两 类 。 
【治疗 】 


1. 药物 治疗 ”本 病 的 许多 治疗 药物 与 偏 头 痛 用 药 相 同 。 急 性 发 作 期 用 对 乙酰 氨基 酚 . 阿 司 
匹 林 等 非 省 体 抗 炎 药 ,麦角 胺 或 双 氢 麦角 胺 等 亦 有 效 。 对 于 频 发 性 和 慢性 紧张 型 头痛 ,应 采用 
项 防 性 治疗 ,可 选用 三 环 类 抗 抑郁 药 如 阿 米 蔡 林 多 塞 平 ,或 选择 性 5- 产 色 胺 重 摄取 抑制 剂 如 全 
曲 林 或 氟 西 汀 等 ,或 肌肉 松弛 剂 如 盐酸 乙 哌 立 松 . 巴 氧 芬 等 。 伴 失眠 者 可 给 予 莱 二 氮 草 类 药 如 
地 西洋 10~20mg/d 口服 。 

2. 非 药物 疗法 ”包括 松弛 治疗 ,物理 治疗 .生物 反馈 和 针灸 治疗 等 也 可 改善 部 分 病例 的 临 


第 四 节 ”药物 过 度 使 用 性 头痛 


药物 过 度 使 用 性 头痛 (medication overuse headache, MOH), 曾 被 称 为 药 源 性 头痛 ( drug-induced 
headache) ,药物 误 用 性 头痛 (medication-misuse headache)。MOH 是 仅 次 于 紧张 型 头痛 和 偏 头 痛 
第 三 大 常见 的 头痛 类 型 , 患 病 率 约 195-295。 头痛 患者 在 发 作 期 过 度 使 用 急性 对 症 药物 ,将 促使 
原 有 头痛 如 偏 头 痛 或 紧张 型 头痛 转 为 慢性 ， 头痛 往往 较为 严重 , 致 残 率 和 疾病 负担 较 高 。 
【 发 病 机 制 】 
目前 ,MOH 的 发 病 机 制 尚 不 清楚 ,研究 表明 药物 过 度 使 用 本 身 并 不 足以 导致 MHO ,还 可 能 
与 个 人 因素 及 遗传 因素 有 关 , 个 人 因素 包括 原 有 头痛 类 型 及 特点 , 低 收 入 、 低 教育 水 平 .女性 \ 已 
婚 等 。 遗 传 因 素 包括 慢性 头痛 家 族 史 , 脑 源 性 神经 营养 因子 (brain-derived neurotrophic factor， 
BDNF) Val66Met 及 多 巴 胺 转运 体 基因 (SLC6A3 ,也 称 为 DATI) 的 多 态 性 有 关 。 发 病 机 制 的 研究 
主要 仍 基于 动物 实验 ,可 能 的 机 制 包括 三 义 神经 节 中 降 钙 素 基因 相关 肽 (CGRP). 神 经 元 型 一 氧 
化 氮 合 酶 (nNOS)、P 物质 上 调 ;中 枢 三 又 神 经 元 感受 时 扩大 .伤害 感受 性 辣 值 降低 ;弥散 性 7 
物质 抑制 性 控制 作用 (diffuse noxious inhibitory control) 减 弱 , 以 及 皮质 扩展 性 抑制 (CSD) 易 感性 
增加 等 。 
【临床 表现 】 
女性 多 见 , 男 女 患 病 比率 约 为 1 : 3.5, 多 见于 30 岁 以 上 患者 。 患 者 常 有 慢性 头痛 史 , 并 长 
期 服用 治疗 头痛 的 急性 药物 。MHO 患者 原 发 性 头痛 为 偏 头痛 者 最 多 见 , 约 占 65% ,其 次 为 紧张 
性 头痛 , 占 27%, 偏 头痛 合并 紧张 型 头痛 或 其 他 类 型 诛 发 性 头痛 者 占 8%。 头痛 每 天 发 生 或 几乎 
每 天 发 生 , 原 有 头痛 的 特征 ,包括 程度 部位、 性质 等 发 生变 化 ,频繁 使 用 头痛 急性 对 5 物 ,篇 
伴 有 所 使 用 止痛 药物 的 其 他 副作用 。 上 患者 往往 有 焦虑 .抑郁 等 情绪 障碍 或 药物 小 用 的 家 族 史 。 
根据 药物 种 类 ICHD- TT R1 中 MHO 包括 以 下 8 种 类 型 :OD 麦角 腔 过 度 使 用 性 头痛 ; 辆 有 晶 坦 
类 药物 过 度 使 用 性 头痛 ;@ 镇 痛 药 过 度 使 用 性 头痛 ;加 阿片 类 药物 过 度 使 用 性 头痛 ;加 镇 痛 药 复 


考 
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方 制剂 过 度 合 用 虱 头 阁 : 6 总 性 头痛 用 药 联 合 使 用 所 致 的 药物 过 度 使 用 性 头痛 ;其 他 药物 过 
dn 头 冶 ;8 很 林 站 直道 全 前 仙 二 痪 。 
【诊断 】 


ICHD- 开 第 一 次 修订 版 (ICHD- IE RD 药物 过 度 使 用 性 头痛 的 诊断 标准 见 表 7- 


表 7-5 药物 过 度 使 用 性 头痛 的 诊断 标准 
(1) 符合 下 述 第 (3)- (4) 项 的 头 首 走 现 过 15 大 /月 
2) 规律 过 度 使 用 = 一 种 或 多 种 用 于 头 首 息 性 治疗 和 (或 ) 对 症 治疗 的 药物 超过 3 个 月 
(3) 在 药物 过 度 使 用 期 间 . 头 痢 进展 或 明显 加 重 
(4) 人 2 个 月 内 , 头 ; 


重 归 为 之 前 的 头痛 模式 ” 
党 有 特征 转换 的 独特 挤 式 ,其 至 在 同一 天 内 ,可 从 偏 头 痛 样 表 


A 

?过 度 使 
- 段 时 间 内 使 用 

当 治疗 多 

“ 短 归 由 
前 的 头痛 模式 )， 在 
个 月 之 后 未 出 现 上 述 改 话 , 则 必 
对 于 规律 过 度 用 药 有 如 下 解释 :每 月 使 用 麦角 胺 . 曲 坦 类 阿片 类 或 复合 镇 痛 药 = 10 天 ; 
@ 每 月 使 用 单 一 成 分 镇 痛 药 三 15 天 ,或 并 未 过 度 使 用 单一 成 分 镇 痛 药 ,但 联合 麦角 胺 、 曲 坦 类 、 
镇 痛 药 和 (或 ) 阿 片 类 药 物 使 用 三 10 天 。 

2006 年 HIS 再 次 修订 了 MHO 的 诊断 标准 .确诊 MHO 不 再 需要 为 期 2 个 月 的 停 药 以 观 
头痛 是 否 改 着 
【治疗 】 

MHO 的 复发 率 
包括 减轻 头痛 程度 .减少 发 作 频 
物 的 疗效 ,减轻 残疾 和 提高 ed 

1. 撤去 过 度 使 用 的 药物 ”治疗 MHO 首先 要 撤去 过 度 使 用 的 药物 ,大 多 数 药 物 可 以 立即 撤 

去 ,包括 曲 坦 类 ,麦角 类 .对 乙酰 氮 基 酚 阿司匹林 和 NSAIDs。 有 些 药物 突然 停 药 会 出 现 严 重 的 
撤 药 症 状 , 需 缓慢 撤 药 ,包括 阿片 类 . 茉 巴 比 妥 类 .尤其 是 茶 二 氮 草 类 。 对 于 过 度 使 用 巴 比 妥 类 
药物 ,院外 难以 停止 服药 以 及 伴 有 严重 抑郁 患者 建议 住院 治疗 。 自 律 性 高 .具有 强烈 撤 药 动机 、 
非 巴 比 妥 类 药物 过 度 使 用 .过 度 使 用 单 种 药物 ,不 伴 有 精神 障碍 等 患者 可 选择 门诊 治疗 。 撤 药 
后 至 少 随 访 1 年 ,1 年 后 头痛 仍 有 改善 ,提示 撤 药 治疗 成 功 。 

2. 预防 性 治疗 ”可 减少 头痛 发 作 频 率 从 而 减少 止痛 药物 的 摄 入 ,应 该 尽早 给 予 。 托 吡 酯 帮 
局 部 注射 A 型 肉 毒 毒素 治疗 有 效 。 还 可 考虑 丙 戊 酸 盐 .加 巴 喷 丁 . 唑 尼 沙 胺 、 大 乙 拉 西 坦 、 有 
西洋 等 。 

3. 治疗 戒 断 症状 ”常见 的 戒 断 症状 包括 :恶心 . 哎 吐 、 焦 虚 、 睡 眠 障碍 戒 断 性 头痛 、 低 血压 、 
心动 过 速 等 。 城 断 症状 通常 持续 2~10 天 ,平均 3.5 天 ,也 可 持续 达 4 周 。 曲 坦 类 药物 最 短 (平均 
4.1 天 ), 其 次 是 才 角 类 ,镇 痛 药 。 恶 心 . 呕 吐 者 可 选用 甲 氧 毛 普 胺 ,呕吐 明显 者 及 时 补液 。 葵 二 氮 
卓 类 用 于 镇 静 ,成 断 性 头痛 可 参考 治疗 慢性 、 难 治 性 头 冯 的 药物 ,新 近 有 研究 表明 泼 尼 松 能 有 效 
减轻 成 断 性 头痛 。 

4. 行为 治疗 包括 生物 反馈 .松弛 训练 .压力 管理 和 认 知 行为 治疗 等 。 

5. 治疗 原 发 性 头痛 庙 当 有 效 治 疗 原 发 性 头痛 ,如 慢性 偏 头 痛 和 慢性 紧张 型 头痛 等 。 

【预后 】 

病程 长 .多 砷 钙 痛 药 物 联合 使 用 、 药 物 使 用 剂量 大 、 过 度 使 用 巴 比 受 类 药物 或 阿片 类 药物 、 


4. 关键 是 用 药 既 频繁 又 规律 , 即 每 周 使 用 2 天 或 以 上 。 
: 痢 的 可 能 性 不 大 ,不 符合 第 2 项 标准 
生 MHO 


过 度 使 用 计 
的 2 个 月 内 改 
放弃 此 诊断 


未 出 


可 ,1 年 内 当 约 寺 率 达 229c~449c ,4~6 年 累计 复发 率 约 为 40%-~60%。 治 疗 目标 
么 ,减少 急性 对 症 药物 的 使 用 量 , 提 高 急性 对 症 药 物 及 预防 性 药 


对 


党 下 


| 
上 
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紧张 型 头痛 患者 容易 复发 ,往往 预后 不 佳 。 


第 五 节 ” 低 颅 压 性 头痛 


低 颅 压 性 头痛 (intracranial hypotension headache 着 脑脊液 压力 降低 (<60mmH30 ) 导 敏 的 头痛 ， 
多 为 体位 性 。 上 患者 常 在 直立 15 分 钟 内 出 现 头 痛 或 头痛 明显 加 刷 , 耻 位 后 头痛 缓解 或 消失 。 

【 病因 与 发 病 机 制 】 

低 颅 压 性 头痛 包括 自发 性 ( 特 发 性 ) 和 继 发 性 两 种 。 自 发 性 病因 不 明 ,既往 多 认为 可 能 与 血 
管 舒张 障碍 引起 脑脊液 分 沁 减 少 或 吸收 增加 有 关 , 目 前 已 证 实 多 数 自 发 性 低 颅 压 与 自发 性 脑 兰 
液 漏 (spontaneous CSF leak) 有关。 继 发 性 可 由 多 种 原因 引起 ,其 中 以 硬 膜 或 腰椎 穿 抽 后 低 鼎 压 
性 头痛 最 为 多 见 ,头颈 部 外 伤 及 手术 ,脑室 分 流 术 . 疹 柱 创伤 或 手术 等 使 CSF 漏出 增多 等 也 会 导 
致 低 颅 压 关 痛 。 另 外 ,脱水 ,糖尿病 酮 症 酸 中 毒 .尿毒 症 .全 身 严重 感染 .脑膜 脑 炎 .过 度 换 气 和 
低 血 压 等 可 使 CSF 生成 减少 。 

日 于 脑 疹 液 量 减少 、 压 力 降低 、 脑 组 织 移 位 下 沉 等 使 颅 内 痛 敏 结构 ,如 脑膜 ,血管 和 三 叉 .天 
咽 ,迷走 等 脑 神 经 受到 牵 张 从 而 引起 头痛 。 

【 临床 表现 】 

本 病 见 于 各 种 年 龄 ,自发 性 者 多 见于 体 弱 女 性 , 继 发 性 者 无 明显 性 别 差 异 。 头 痛 以 双 侧 枕 
部 或 额 部 多 见 , 也 可 为 桔 部 或 全 头痛 ,但 很 少 为 单 侧 头痛 , 呈 轻 至 中 度 钝 关 引 梓 疼痛。 头痛 
特点 是 与 体位 有 明显 关系 , 立 位 时 出 现 或 加 重 , 卧 位 时 减轻 或 消失 ,头痛 多 在 变换 体位 后 15~30 
分 钟 内 出 现 。 可 伴 有 后 颈 部 疼痛 或 便 硬 .恶心 .呕吐 .晨光 或 蝴 声 .耳鸣 . 咳 星 等 。 脑 组 织 下 聆 压 
迫 脑 神经 也 可 引起 视 物 模糊 或 视野 缺损 (视神经 或 视 交叉 受 讨 )、 面 部 麻木 或 疼痛 (三 叉 神 经 受 
压 )、 面 竣 或 面 肌 痉 挛 ( 面 神经 受 压 )。 部 分 病例 可 并 发 硬 膜 下 出 血 , 极 少数 病例 可 出 现 意 识 障碍 、 
由 金森 样 症状 . 阁 呆 等 。 

【 辅助 检查 】 

1. 脑 背 液 检查 腰 穿 脑 关 液压 力 <60mmH0; 部 分 病例 压力 测 不 出 , 放 不 出 CSF, 呈 “和 干 性 
穿刺 "。 少 数 病例 CSF 细胞 数 轻 度 增加 ,和 蛋白质 、 糖 和 氧化 物 正常 。 对 于 颅 脑 MRI 检查 已 显示 
水 漫 性 硬 脑 膜 强化 的 患者 ,应 慎 行 腰 穿 检查 。 

2. 神经 影像 学 ” 颅 脑 MRI 检查 可 表现 为 弥漫 性 硬 脑膜 强化 、 硬 膜 下 积 液 . 脑 静 脉 窦 扩 大 、 
垂体 增 大 ,小脑 扁桃 体 下 疝 畸 形 (Amold-Chiari 畸形 ) 等 。 疹 骨 造 影 和 放射 性 核 索 脑 池 造 影 能 准 
确定 位 脑脊液 漏出 的 部 位 。 大 多 数 自发 性 脑 疹 液 漏 发 生 在 颈 ` 胸 椎 连接 处 水 平 或 在 胸椎 处 。 

【 诊断】 

根据 体位 性 头痛 的 典型 临床 特点 应 疑 诊 低 颅 压 头痛 , 腰 穿 测定 脑 硝 液压 力 降低 (<60mml120) 
可 以 确诊 。 根据 病因 可 将 低 颅 压 头痛 分 为 硬 膜 (或 腰椎 ) 穿刺 后 头痛 、 脑 冰 液 瘘 性 头痛 (CSF 
fistula headache) 和 自发 性 (或 特 发 性 ) 低 颅 奈 性 头痛 三 类 。 

【 鉴别 诊断 】 

本 病 应 注意 与 产生 体位 性 头痛 的 某 些 疾病 相 鉴 别 ,如 脑 和 次 血肿 冶 ,脑室 梗阻 综 合 征 .寄生 
虫 感染 , 脑 静脉 血栓 形成 亚 急 性 硬 膜 下 血肿 和 肛 杖 病 等 。 

【治疗 】 

1. 病因 治疗 ”针对 病因 进行 治疗 ,如 控制 感染 .纠正 脱水 和 糖尿 病 酮 症 酸 中 毒 等 。 对 手术 
或 创伤 后 存在 脑 状 液 瘘 者 可 行 瘘 口 修补 术 等 。 

2. 药物 治疗 ”咖啡 因 可 阻 断 腺 疹 受 体 ,使 鼎 内 血管 收缩 ,增加 CSF 压力 和 缓解 头痛 。 可 用 
苯 甲 酸 咖啡 因 500mg, 皮 下 或 肌 内 注射 ,或 加 入 500~1000ml 乳化 林 格 液 缓慢 静脉 滴 注 。 

3. 硬 膜 外 血 贴 疗法 ”是 用 自 休 血 15~20ml 缓慢 注入 腰 或 胸 段 使 膜 外 间 陈 ,血液 从 注射 点 向 
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上 下 扩展 数 个 众 问 陈 .可 下 过 策 有 
自发 性 低 颇 讨 头 首 
4. 对 症 治疗 包括 中 床 休 息 ( 平 污 或 关 低 脚 高 位 )、 大 量 饮 水 (5000mld)、 静 脉 补液 (生理 盐 
水 3500~4000mld;5% 和 区 和 祥 液 2800~3000ml/d), 穿 紧身 裤 和 束 腹 带 ,给 予 适量 镇 痛 剂 等 。 
( 罗 本 燕 ) 


和 阻塞 < 及 疹 液 漏出 口 ,迅速 缓解 头痛 ,适用 于 腰 穿 后 头痛 和 
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概 述 


讽 碳 管 疾病 (cerebrovascular disease,CVD) 是 指 由 各 种 原因 导致 的 脑 血 管 病 的 总 称 。 
卒中 (stroke) 为 脑 血管 疾病 的 主要 临床 类 型 ,包括 缺 血 性 洽 中 和 出 血性 兴 中 ,以 突然 发 病 .迅速 
出 现 局 限 性 或 弥散 性 脑 功 能 缺损 为 共同 临床 特征 ,为 一 组 器 质 性 脑 损 伤 导致 的 脑 血 管 疾病 。 
讽 血 管 疾病 是 危害 中 老年 人 身体 健康 和 生命 的 主要 疾病 之 一 。 座 中 是 目前 导致 人 类 死亡 
的 第 二 位 原因 , 它 与 缺 血 性 心脏 病 .恶性 肿瘤 构成 多 数 国家 的 三 大 致死 疾病 。 近 年 来 举 中 在 我 
国 全 死因 顺 位 明显 前 移 。2008 年 卫生 部 公布 的 第 三 次 全 国 死因 调查 ,卒中 (136.64/10 万 ) 已 超 
过 恶性 肿瘤 (135.88/10 万 ) 成 为 中 国 第 一 致死 病因 。 我 国 卒中 发 病 率 120~180/10 万 , 患 病 率 
400~700/10 万 ,每 年 新 发 病例 >200 万 ,每 年 死亡 病例 > 150 万 ,存活 者 600 万 -700 万 ,日 2/3 存 
活 者 遗留 有 不 同 程度 的 残疾 。 从 中 也 是 单 病 种 致 残 率 最 高 的 疾病 。 本 病 高 发 病 ; 和 
高 致 残 率 给 社会 .家 庭 带 来 沉重 的 负担 和 痛苦 。 随 着 人 口 老龄 化 , 脑 血管 疾病 造成 的 危害 日 趋 
严重 。 近 年 脑 血管 疾病 的 诊疗 技术 已 有 很 大 进展 ,并 较 大 程度 地 改善 了 患者 的 预后 。 但 是 ,由 
于 绝 大 部 分 卒中 患者 的 病理 生理 过 程 无 法 逆转 ,减少 卒中 疾病 负担 的 最 住 途径 还 是 预防 ,特别 
应 强调 一 级 预防 , 即 针对 卒中 的 危险 因素 积极 地 进行 早期 干预 预防 ,以 减少 卒中 的 发 生 。 

【 脑 血 管 疾病 分 类 】 

脑 血管 疾病 有 多 种 分 类 方法 - 我 国 1995 年 将 脑 血管 疾病 分 为 10 类 , 见 表 8-1。 


表 8-1 1995 年 脑 血 管 疾病 分 类 ( 简 表 ) 


工 短暂 性 脑 缺 血 发 作 (8) 脑 血 管 畸 形 或 动脉 冶 引 起 
1. 颈 动脉 系统 (9) 其 他 
2. 椎 一 基底 动脉 系统 (10) 原因 不 明 
工 . 脑 座 中 3. 脑 梗死 

1. 蛛网 膜 下 腔 出 血 (1) 动脉 粥 样 便 化 性 血栓 性 脑 梗死 
(1) 动脉 瘤 破裂 引起 (2) 脑 栓塞 

先天 性 动脉 冶 O@ 心 源 性 

名 动脉 硬化 性 动脉 瘤 四 动脉 源 性 

窗 @ 其 他 
(3) 腔 际 性 脑 梗死 

(3) 鼎 内 异常 血管 网 症 (4) 出 血性 脑 梗死 

(4) 其 他 (5) 无 症状 性 脑 梗 死 
(5) 原因 不 明 (6) 其 他 

2. 脑 出 血 (7) 原因 不 明 

(1) 高 血压 脑 出 血 而 . 椎 一 基底 动脉 供血 不 足 
(2) 继 发 于 梗死 的 出 血 WV . 脑 血 管 性 奖 果 
(3) 肿 痛 性 出 血 V . 高 血 太 脑病 
(4) 血液 病 引 起 VW . 颇 内 动脉 瘤 
(5) 淀粉 样 蚁 血管 病 1. 和 完 大 性 动脉 瘤 
(6) 动脉 炎 引 起 2. 动 蝶 便 化 性 动脉 癌 
(7) 药物 引起 3. 感染 性 动脉 瘤 
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4. 外 伤 往 假 动 脉 注 4. 结 节 性 多 动脉 炎 
5; 其他 5. 甘 动 脉 炎 
计 . 颅 内 血管 畸形 6. 闭塞 性 血栓 性 脉 管 炎 
1 脑 动 询 脉 叶 形 7. 其 他 
2 ee I 民 .其 他 动脉 疾病 
加 1. 脑 动脉 盗 血 综合 征 
引 2. 颅 内 异常 血管 网 症 
蒜 3. 动脉 肌纤维 发 育 不 良 
6. 4. 淀粉 样 血管 病 
记 , 5. 动脉 壁 夹 层 病变 
8. 脑 一 人 化 6. 其 他 
9. ee 顾 外 血管 交通 性 动 脂 脉 时 形 X . 颅 内 静脉 病 .静脉 突 及 脑 部 静脉 血栓 形成 
). 其 1. 海绵 窦 血栓 形成 
MI . 2. 上 矢 状 窦 血 栓 形 成 
~ 3. 直 灾 血栓 形成 
永 炎 (主动 脉 刀 综合 征 ) 4. 横 守 血 栓 形 成 
统 性 红斑 狼疮 5. 其 他 
【 脑 血 液 循环 调节 及 病理 生理 】 
正常 成 人 的 脑 重 为 1500g, 点 体重 的 29c~3%. 流 经 脑 组 织 的 血液 750~1000ml/min, 占 每 分 心 


搏 出 量 的 205%- 脑 组 织 枉 气 世 占 全 号 耗 氧 量 的 20%~305%, 脑 能 量 来 源 主 要 依赖 于 糖 的 有 氧 代谢 ， 
几乎 无 能 量 储备 ,因此 脑 组 织 对 缺 血 、 缺 气 性 损害 十 分 敏感 .如 果 全 脑 组 织 的 血 供 完全 中 断 6 秒 ， 
患者 即 出 现 意识 涝 失 .10 秒 自发 脑 电 活动 消失 ,5 分 钟 最 易 损 的 特定 神经 元 出 现 不 可 送 性 损伤 ， 
10~20 分 钟 大 脑 皮质 出 现 广 泛 性 的 选择 性 神经 元 坏死 、 

脑 组 织 的 血 流 蚂 分 布 不 均 ， 通常 灰质 的 血 流量 高 于 白质 .大 疝 皮 质 的 血液 供应 最 丰富 ， 其 次 
为 基底 核 和 小 脑 皮 质 : 不 同 脑 组 织 细 胞 对 缺 血 、 缺 氧 性 损害 的 敏感 性 不 同 :神经 元 最 不 能 耐 受 
其 次 为 神经 胶 质 细胞 ,最 后 为 血管 内 皮 细 胞 。 不 同 部 位 的 神经 元 对 缺 血 、. 缺 氧 性 损害 的 敏感 性 
亦 不 相同 :大 脑 新 皮质 (第 3.5.6 层 ) 的 锥 体 神经 元 海马 CA1 锥 体 神 经 元 和 小 脑 Purkinje 细胞 
对 缺 血 . 缺 氧 性 损害 最 敏感 , 脑 干 运动 神经 核对 缺 血 、 缺 氧 耐 受 性 较 高 。 

【 脑 血 管 病 的 病因 】 

各 种 原因 如 动脉 硬化 .血管 炎 、 先 天 性 血管 病 、 外 伤 .药物 血液 病 及 各 种 栓 子 和 血 流动 力学 

改变 都 可 引起 急性 或 慢性 的 脑 血 管 疾病 。 根 据 解剖 结构 和 发 病 机 制 ,可 将 脑 血 管 疾 病 的 病因 归 
ee 下 几 类 : 

1. 血管 壁 病变 ”以 高 血压 性 动脉 硬化 和 动脉 粥 样 硬化 所 致 的 血管 损害 最 为 常见 ,其 次 为 结 
核 . 悔 毒 .结缔 组 织 疾病 利 钩 端 螺 旋 体 等 病因 所 臻 的 动脉 炎 ,再 次 为 先天 性 血管 病 (如 动脉 瘤 、 血 
管 畸 形 和 先天 性 狭 窗 ) 和 各 种 原因 (外伤 . 鼎 脑 手术 .插入 导管 .穿刺 等 ) 所 致 的 血管 损伤 ,另外 还 
有 药物 .毒物 .恶性 肿瘤 等 所 致 的 血管 病 损 等 。 

2. 心脏 病 和 血 流动 力学 改变 ”如 高 血压 . 低 血 压 或 血压 的 急骤 波动 ,以 及 心 功能 障碍 .传导 
也 滞 风湿 性 或 非 风 湿性 心 浴 腊 病 心肌 病 及 心律 失常 ,特别 是 心房 纤 显 。 

3. 血液 成 分 和 血液 流 变 学 改变 ”包括 各 种 原因 所 致 的 高 黏 血 症 , 如 脱水 .红细胞 增多 症 ,高 
纤维 倍 委 原 血 症 等 , 男 外 还 有 凝血 机 制 异 常 ,特别 是 应 用 抗 浠 齐 、 避 孚 药物 ,弥散 性 血管 内 凝血 
和 各 种 血液 性 疾病 等 

4. 其 他 病因 包括 空气 、 紫 肪 、 阅 细胞 和 寄生 虫 等 栓 子 , 脑 血 管 受 奈 、 外 伤 . 痉 挛 等 
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【诊断 与 治疗 原则 】 
可 血管 病 的 诊断 原则 与 其 他 疾病 类 似 , 包 括 病史 、 体 格 检查 和 实验 室 检查 。 根据 突 / 
迅速 出 现 局 限 性 或 弥散 性 脑 损害 的 症状 及 体征 ,临床 可 初步 考虑 脑 卒中 。 结 合 脑 部 血 
致 疾病 的 证 据 ,如 神经 功能 缺损 符合 血管 分 布 的 特点 , 颅 脑 CVMRI 或 MRA、DSA 及 CSF 等 检 
查 发 现 相应 的 病灶 或 相关 的 疾病 证 据 ,以 及 常 有 的 卒中 危险 因素 ,如 高 龄 .高 血 太 心脏 病 
病 ,吸烟 和 高 脂 血 症 等 ,一 般 较 容易 作出 诊断 。 但 单纯 依靠 症状 和 体征 等 临床 表现 7 
别 缺 血性 或 出 血性 脑 血管 病 ,必须 依靠 颅 脑 CT 等 神经 影像 学 检查 才能 作出 鉴别 诊断 

商 血 管 病 的 治疗 原则 为 挽救 生命 .降低 残疾 .预防 复发 和 提高 生活 质量 。 由 于 目前 绝 大 部 
分 卒中 患者 的 病理 生理 过 程 无 法 道 转 和 缺少 有 效 的 卒中 治疗 方法 ,急性 
卒中 合并 证 。 迄 今 为 止 , 仅 有 极 少数 的 治疗 方法 被 循 证 医学 证 实 办 
疗效 果 ,如 急性 缺 血性 卒中 的 超 早期 溶 栓 治疗 。 

卒中 是 急症 ,患者 发 病 后 是 否 及 时 送 达 医院 ,并 获得 早期 诊断 和 早期 治疗 ,是 能 否 达到 最 好 
救治 效果 的 关键 。 有 条 件 的 城市 应 组 建 和 完善 院 前 卒中 快速 转运 系统 ,卒中 发 病 后 应 拨打 120 
或 999 急救 电话 ,通过 急救 车 将 患者 快速 安全 地 转运 到 最 近 的 能 提供 急诊 华中 治疗 的 医院 。 急 
诊 卒 中 治疗 医院 应 开通 急诊 卒中 绿色 通道 ,最 大 限度 减少 院内 延误 治疗 。 

卒中 单元 (stroke unit) 是 一 种 多 学 科 合 作 的 组 织 化 病房 管理 系统 ,其 核心 十 作 人 员 包 丘 临 床 
医师 .专业 护士 ,物理 治疗 师 . 职 业 治 疗 师 .语言 训练 师 和 社会 工作 者 。 从 中 单元 虽然 不 是 卒中 
的 一 种 治疗 方法 ,但 它 显著 改善 住院 卒中 患者 管理 ,为 卒中 患者 提供 全 面 和 优质 的 药物 治疗 . 肢 
体 康复 .语言 训练 ,心理 康复 和 健康 教育 。 因 而 ,卒中 患者 在 卒中 单元 进行 治疗 绞 非 掌中 单元 明 
显 地 提高 疗效 和 满意 度 。 目 前 ,卒中 单元 已 被 循 证 医学 证 实 是 卒中 治疗 的 最 佳 途径 。 有 条 件 的 
医院 ,所 有 急性 脑 血管 病 患 者 都 应 收入 到 卒中 单元 治疗 。 
脑 血管 病 的 治疗 应 以 循 证 医学 的 证 据 为 基础 ,但 目前 临床 上 采用 的 许多 脑 血管 病 的 治疗 方 
法 尚 缺少 足够 的 循 证 医学 证 据 。 临床 医师 应 将 个 人 经 验 与 循 证 医学 证 据 有 机 地 结合 起 来 ,重视 
临床 指南 的 指导 作用 ,并 充分 考虑 患者 的 要 求 , 制 订 患 者 经 济 可 承受 的 有 效 .合理 和 实用 的 个 体 
化 诊疗 方案 。 
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短暂 性 脑 缺 血 发 作 (transient ischemic attack,TIA) 是 由 于 局 部 脑 或 视网膜 缺 血 引起 的 短暂 
性 神经 功能 缺损 ,临床 症状 一 般 不 超过 1 小 时 ,最 长 不 超过 24 小 时 , 且 无 责任 病灶 的 证 据 。 凡 
神经 影像 学 检查 有 神经 功能 缺损 对 应 的 明确 病灶 者 不 宜 称 为 TIA。 传 统 的 TIA 定义 ,只 要 临床 
症状 在 24 小 时 内 消失 ,不 遗留 神经 系统 体征 ,而 不 管 是 否 存在 责任 病灶 。 近 来 研究 证 实 , 对 于 
传统 TIA 患者 ,如 果 神 经 功能 缺损 症状 超过 1 小 时 , 绝 大 部 分 神经 影像 学 检查 均 可 发 现 对 应 的 
脑 部 梗死 小 病灶 。 因 此 ,传统 的 TIA 许多 病例 实质 上 是 小 卒中 ， 
【病因 及 发 病 机 制 】 
TIA 的 发 病 与 动脉 呵 样 便 化 ,动脉 狭 窒 ,心脏 病 .血液 成 分 改变 及 血 流 动力 学 变化 等 多 种 病 
因 有 关 , 其 发 病 机 制 主要 有 以 下 两 种 类 型 ; 
1. 血 流动 力学 改变 是 在 各 种 原因 (如 动脉 硬化 和 动脉 炎 等 ) 所 致 的 颁 内 动脉 系统 或 椎 一 
基底 动脉 系统 的 动脉 严重 狭窄 基 础 上 , 血 床 的 急剧 波动 导致 原来 靠 侧 支 循环 维持 的 脑 区 发 生 的 
一 过 性 缺 血 - 血 流 动力 型 TIA 的 临床 症状 比较 刻板 ,发 作 频 率 通 常 密 集 , 每 次 发 作 持续 时 间 短 暂 . 
一 役 不 超过 10 分 钟 : 

2. 微 栓塞 ”主要 玉 源 于 动脉 粥 样 硬 化 的 不 稳定 谨 块 或 附 壁 血栓 的 做 俯 脱 落 , 淤 谨 性 或 非洲 
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膜 性 心 源 1 识 引 于。 微 恰 了 于 阻塞 小 动脉 常 导致 其 供血 区 域 脑 组 织 缺 血 , 当 栓 子 破 
碎 移 向 远 才 . 血 流 恢复 ,症状 缓解 。 微 栓塞 型 TIA 的 临床 症状 多 变 ,发 作 频 率 通 常 


稀 斑 ,每 次 发 作 择 续 


问 一 股 绞 氏 如 果 持 续 时 间 超 过 30 分 钟 ,提示 微 栓 子 较 大 ,可 能 来 源 于 
心脏 。 
【 临床 表现 ] 
1. 一 般 特 点 TIA 好 发 于 中 老年 人 .男性 多 于 女性 ,患者 多 伴 有 高 血压 动脉 粥 样 硬化 、 糖 


尿 病 或 高 血脂 等 脑 血 管 镁 范 险 因素 。 发病 


然 ,局 部 脑 或 视网膜 功能 障碍 历时 短暂 ,最 长 时 间 
不 超过 24 小 时 ,不 贸 后 遗 许 状 ， 由 于 向 栓塞 导致 的 脑 缺 血 范围 很 小 ,一 般 神 经 功能 缺损 的 范围 
和 严重 程度 比较 有 限 。TIA 党 反复 发 作 . 每 次 发 作 表 现 相似 。 

2. 颈 内 动脉 系统 TIA 临床 表现 与 受累 血管 分 布 有 关 。 大 脑 中 动脉 (middle cerebral artery, 
MCA) 供血 区 的 TIA 可 出现 号 血 对 侧 上 肢体 的 单 竣 、 轻 偏瘫 ,面瘫 和 舌 竣 , 可 伴 有 偏 身 感觉 障碍 和 
对 侧 同 向 偏 育 , 优 势 半 球 受 损 津 出 现 失 语 和 失 用 . 非 优势 半球 受 损 可 出 现 空 间 定 向 障碍 。 大 脑 
前 动脉 (anterior cerebral artery ,ACA) 供血 区 缺 血 可 出 现 人 格 和 情感 障碍 、 对 侧 下 肢 无 力 等 。 颈 
内 动脉 (internal carotid artery .ICA) 主干 TIA 主要 表现 为 眼 动脉 交叉 瘫 [ 患 侧 单眼 一 过 性 黑 眶 、 
失明 和 (或 ) 对 侧 偏 次 及 感觉 障碍 ], Horner 交叉 竣 ( 患 侧 Homer 征 、 对 侧 偏 竣 ): 

3. 椎 一 基底 动脉 系统 TIA 最 常见 表现 是 有 蚁 坚 , 平 衡 障碍 、 眼 球 运动 异 常 和 复 视 。 可 有 单 
侧 或 双 侧 面部 , 旺 周 麻木 ,单独 出 现 有 对 侧 肢 体 瘫痪 、 感 觉 障碍 ,呈现 典型 或 不 典型 的 脑 干 
缺 血 综合 征 。 此 外 , 椎 一 基底 动脉 系统 TIA 还 可 出 现下 列 几 种 特殊 表现 的 临床 综合 征 : 

(1) 跌倒 发 作 ( drop attack): 表 现 为 下 胶 突 然 失 去 张力 而 跌倒 ,无 意识 丧失 , 常 可 很 快 自行 站 
起 , 系 脑 干 下 部 网 状 结构 缺 血 所 致 、 有 时 见于 患者 转 头 或 仰 头 时 。 

(2) 短暂 性 全 臣 症 (transient global amnesia.TGA): 发 作 时 出 现 短 时 间 记 忆 和 丧失， 发 作 时 
定向 障碍 ,但 谈话 、 书 写 和 计算 能 力 正常 ,一 般 症 状 持续 数 小 时 ,然后 完全 好 转 ,不 
遗留 记忆 =。 发 病 机 制 仍 不 十 分 清楚 ,部 分 发 病 可 能 是 大 脑 后 动脉 里 支 缺 血 累及 边缘 系统 的 
颈 叶 海马 .海马 劳 回 和 容 隆 所 致 、 

(3) 双眼 视力 障 得 发 作 : 双 侧 大 脑 后 动脉 距 状 支 缺 血 导 致 枕 叶 视 皮质 受累 ,引起 暂时 性 皮 


值得 注意 的 是 , 椎 一 基底 动脉 系统 TIA 患者 很 少 出 现 孤 立 的 眩 量 耳鸣、 恶心 . 旦 厥 头痛、 
尿 便 失 禁 .嗜睡 或 癫 首 等 症状 ,往往 合并 有 其 他 脑 干 或 大 脑 后 动脉 供血 区 缺 血 的 症状 和 (或 ) 
体征 。 

【 辅助 检查 】 

CT 或 MRI 检查 大 多 正常 -部 分 病例 弥散 加 权 MRIKDWI) 可 以 在 发 病 早 期 显示 一 过 性 缺 血 灶 ， 
缺 血 灶 多 呈 小 片 状 ,- - 般 体 积 1~2ml。CTA 、MRA 及 DSA 检查 有 时 可 见 血管 狭 罕 .动脉 粥 样 硬化 
改变 。TCD 检测 可 探查 颅 内 动脉 犹 窗 , 并 可 进行 血 流 状况 评估 和 微 栓 子 监测 。 血 常规 和 生化 检 
查 也 是 必 归 的 ,神经 心理 学 检查 可 能 发 现 轻微 的 脑 功 能 损害 . 

【 诊断 及 鉴别 诊断 】 

1. 诊断 大 多 数 TIA 患者 就 诊 时 临床 证 状 已 消失 , 故 诊断 主要 依靠 病史 。 中 老年 患者 突 
然 出 现 局 炸 性 脑 功能 损害 症状 ,符合 颈 内 动脉 或 椎 一 基底 动脉 系统 及 其 分支 缺 血 表现 ,并 在 短 
时 间 内 症状 完全 恢复 (多 不 超过 1 小 时 ), 应 高 度 怀 疑 为 TIA、PWIDWI、CTP 和 SPECT 有 助 TIA 


的 诊断 。 
2. 鉴别 诊断 
(1) 疗 痢 的 部 分 性 发 作 : 特 别 是 单纯 部 分 性 发 作 ,党 表现 为 持续 数秒 至 数 分 钟 的 肢体 抽 搞 或 


麻 本 针 刺 感 ,从 赐 体 的 -处 开始 ,并 向 周 于 扩展 ,可 有 脑 电 图 异常 ,CTVMRI 检查 可 能 发 现 脑 内 局 
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(2) 梅 尼 埃 病 (Méniere disease): 发 作 性 肪 皖 .恶心 .呕吐 与 椎 一 基底 动脉 TIA 相似 ,但 每 次 发 
作 持 续 时 间 往 往 超过 24 小 时 , 伴 有 耳鸣 、 耳 阻塞 感 ,反复 发 作 后 听力 减退 等 症状 ,| 除 眼 球 民 闯 外 ， 
无 其 他 神经 系统 定位 体征 。 发 病 年 龄 多 在 50 岁 以 下 。 
(3) 心脏 疾病 : 阿 一 斯 综合 征 (Adams-Strokes syndrome), 严 重心 律 失常 如 室 上 性 心动 过 速 、 多 
| 源 性 室 性 期 前 收缩 、 室 速 或 室 颤 ,病态 窦 房 结 综合 征 等 ,可 因 阵 发 性 全 脑 供血 不 足 出 现 涉 异 、 坚 
， 倒 和 意识 丧失 ,但 常 无 神经 系统 局 灶 性 症状 和 体征 ,动态 心电图 监测 .超声 心动 图 检查 常 有 异 
发 现 。 
(4) 其 他 : 颅 内 肿瘤 .脓肿 ,慢性 硬 膜 下 血肿 . 脑 内 寄生 虫 等 亦 可 出 现 类 似 TIA 发 作 症 状 。 原 
发 或 继 发 性 自主 神经 功能 不 全 亦 可 因 血 压 或 心律 的 急剧 变化 出 现 短 暂 性 全 脑 供 血 不 足 ,出 现 发 
作 性 意识 障碍 。 基 底 动 脉 型 偏 头 痛 , 常 有 后 循环 缺 血 发 作 , 应 注意 排除 - 


se 
中 


【治疗 】 
TIA 是 急症 。TIA 发 病 后 2~7 天 内 为 卒中 的 高 风险 期 ,对 患者 进行 紧急 评估 与 十 预 可 以 减 


少 人 卒中 的 发 生 。 临 床 医师 还 应 提前 作 好 有 关 的 准备 工作 ,一 -日 TIA 转变 成 脑 梗死 ,不 要 因 等 待 
凝血 功能 等 结果 而 延误 溶 栓 治疗 。 

1. TIA 短期 卒中 风险 评估 ”常用 的 TIA 危险 分 层 工具 为 ABCD? 评分 , 见 表 8-2。 症 状 发 作 
在 72 小 时 内 并 存在 以 下 情况 之 一 者 ,建议 人 院 治 疗 :@ ABCD? 评分 >3 分 ;@@ ABCD? 评分 0~2 
分 ,但 门诊 不 能 在 2 天 之 内 完成 TIA 系统 检查 ;@ ABCD? 评分 0~2 分 ,并 有 其 他 证 据 提 示 症 状 
由 局 部 缺 血 造成 ,如 DWI 已 显示 对 应 小 片 状 缺 血 灶 。 


表 8-2 TIA 的 ABCD? 评 分 


TIA 的 临床 特征 得 分 

年 龄 (A) 0 i 
血压 (B) 收缩 压 > 140 或 舒张 压 > 90mmHg 1 
临床 症状 (C) 单 侧 无 力 

不 伴 无 力 的 言语 障碍 
症状 持续 时 间 (D) > 60 分钟 2 

10~59 分 钟 1 
糖尿 病 (D) 有 


2. 药物 治疗 

(1) 抗 血小板 治疗 : 非 心 源 性 栓塞 性 TIA 推荐 抗 血 小 板 治 疗 。 众 中 风险 较 高 患者 ,如 TIA 
或 小 众 中 发 病 1 个 月 内 ,可 采用 小 剂量 阿 司 虑 林 (aspirin)$0~150mgyd 与 氢 吡 格 霄 (clopidogrel) 
75mg/d 联合 抗 血 小 板 治 疗 。 一 般 单 独 使 用 :@ 阿 司 匹 林 (50~325mg/d);@ 氢 吡 格雷 (75mg/d); 
@ 小 剂量 阿司匹林 和 缓 释 的 双 喀 达 莫 (分 别 为 25mg 和 200mg,2 次 /天 )。 

(2) 抗 凝 治疗 : 心 源 性 栓塞 性 TIA 可 采用 抗 凝 治疗 。 主要 包括 肝素 、 低 分 子 肝 索 和 华 法 
林 。 一 般 短期 使 用 肝素 后 改 为 华 法 林口 服 抗 凝 剂 治疗 , 华 法 林 治 疗 目标 为 国际 标准 化 比值 
(international normalized ratio ,INR) 达到 2~3 ,用 药 量 根据 结果 调整 。 兴 中 高 度 风 险 的 TIA 患者 
应 选用 羊 衰 期 较 敌 和 和 较 易 中 和 抗 活 强度 的 肝素 ;一 旦 TIA 转变 成 脑 梗死 ,可 以 迅速 纠正 凝血 功 
能 指标 的 异常 ,使 之 符合 深 栓 治疗 的 人 选 标准 。 频 繁 发 作 的 TIA 或 椎 一 基底 动脉 系统 TIA ,及 对 
抗 血 小 板 治 疗 无 效 的 病例 也 可 考虑 抗 凝 治疗 ， 对 人 工 心脏 为 膜 置换 等 学 中 高 度 风险 的 TIA 患 
普 还 可 考虑 咎 服 抗 凝 剂 治疗 加 用 小 剂量 阿司匹林 或 双 喀 达 莫 联合 治疗 . 

(3) 扩容 渗 疗 :纠正 低 灌注 ,适用 于 血 流 动力 型 TIA 

记 (4) 溶 栓 涌 疗 :对 于 新 近 发 生 的 符合 传统 TIA 定义 的 患者 , 虽 神 经 影像 学 检查 发 现 有 阴 人 入 的 
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脑 梗死 责任 病灶 .但 征调 不 作为 深 答 演 疗 的 禁忌 证 在 临床 症状 再 次 发 作 时 ,车 临床 已 明确 诊 
断 为 脑 梗 死 , 不 人 按照 党 中 指南 积极 进 j 

(5) 其 他 :对 有 了 商 纤 维和 皇 白 原 血 证 的 TIA 患者 .可 选 上 用 降 妊 区 党 疗 。 活 血 化 瘀 性 中 药 制剂 对 
TIA 患者 也 可 能 有 一 党 疗 作 用 

3. TIA 的 外 科 治 疗 ”对 友 6 个 月 内 发 生 过 TIA 的 患者 ,如 果 同 侧 无 创 性 成 像 显示 颈 内 
动脉 狭窄 > 70% 或 时 管 血管 造影 显示 于 军 >50%. 且 围 术 期 并 发 症 和 死亡 风险 估计 <6%, 则 推 
荐 行 贷 动脉 内 腊 切 除 术 (earotid endartereetomv.CEA) 治 疗 - 颁 动脉 血管 成 形 和 支架 置 人 术 ( carotid 
angioplasty and stenting,CAS) 可 作为 CEA 治疗 的 一 种 替代 方法 。 无 早期 血 运 重建 禁忌 证 时 .最 
好 在 2 周 内 行 CEA 或 CAS， 代 如 狭窄 程度 <509c, 则 不 是 CEA 或 CAS 进行 而 远 验 天 的 蕴 竹 。 
症状 性 颅 外 段 贷 动 脉 轨 紧 患 消 不 推荐 常规 行 颅 外 一 颅 内 血管 旁 路 移植 术 。 患 者 在 接受 最 佳 的 
药物 治疗 (包括 抗 栓 .他 汀 类 药物 em 和 来 控制 ) 期 间 仍 然 出 现 症状 ,可 考虑 对 椎 动脉 颅 
外 段 狭窄 患者 行 血管 内 和 手术 治疗 : 主要 颅 内 动脉 狭 窗 所 致 的 TIA 不 推荐 行 颅 外 一 颅 内 血管 
劳 路 移植 术 , 目 前 进行 血管 成 形 Wy 或 ) 支 架 恰 入 术 的 有 效 性 尚 不 清楚 。 

4. 控制 危险 因素 见 本 总 第 五 首脑 血管 疾病 的 危险 因素 及 其 预防 。 

【预后 】 

TIA 患者 早期 发 生 卒中 的 风险 很 高 .发 病 7 天 内 的 府中 风险 为 4%~10%,90 天 卒中 风险 为 
10%~20% (平均 11%)。 发作 间隔 时 间 缩 短 、 发 作 持 续 时 间 延 长 ,临床 症状 逐渐 加 重 的 进展 性 
TIA 是 即将 发 展 为 脑 楼 死 的 强 知 预 符 信号。 TIA 患者 不 仅 易 发 生 脑 梗 死 , 也 易 发 生 心 肌 梗死 和 
和 独 死 。 90 天 内 TIA 复发 .心肌 梗死 和 死亡 事件 总 的 风险 高 达 25%。 最终 TIA 部 分 发 展 为 脑 梗死 ， 
部 分 继续 发 作 ,部 分 自行 缓解 - 
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脑 醒 死 (eerebral infarction) 又 称 缺 血性 鞭 中 .是 指 各 种 原因 所 致 脑 部 血液 供应 障碍 ,导致 局 
部 脑 组 织 缺 血 ` 缺 氧 性 坏死 ,而 出 现 相应 神经 功能 缺损 的 一 类 临床 综合 征 。 脑 梗死 是 卒中 最 常 
见 类 型 , 约 占 70%~8096。 

脑 梗死 的 临床 分 型 月 前 主要 使 用 牛津 郡 社区 辛 中 研究 分 型 (Oxfordshire community stroke 
project,OCSP)。OCSP 不 依赖 影像 学 结果 ,在 常规 CT、MRI 尚未 能 发 现 病灶 时 就 可 根据 临床 表 
现 迅 速 分 型 ,并 提示 财 塞 血管 和 梗死 灶 的 大 小 和 部 位 ,临床 简单 易 行 ,对 指导 治疗 .评估 预后 有 
重要 价值 。OCSP 分 型 标准 :中 完全 前 循环 梗死 (total anterior circulation infaretion,TACD: 大 脑 
商 级 神经 活动 (意识 .失语 、 失 算 、3 a 同 由 人情 责 ;对 侧 三 个 部 位 ( 面 、 上 肢 与 下 
耻 ) 较 严重 的 运动 和 (或 ) 感觉 障碍 。 多 为 MCA 近 段 主干 ,少数 为 颈 内 动脉 虹吸 段 闭 塞 引 起 的 大 
片 脑 梗死 。@) 前 分 前 循环 梗死 (pantial anterior cireulation infarction, PACI): 偏 竣 、 偏 言 、 偏 身 感觉 
a 得 及 高 级 神经 活动 障碍 较 TACI 局 限 或 不 完全 。 提 示 是 MCA 远 段 主干 .各 级 分 支 或 ACA 及 
EE 引起 的 中 ,小 梗死 。@@ 后 循 坏 梗死 (posterior cireulation infarction,POCUT): 表 现 椎 一 基 动 
多 综合 征 ,如同 侧 脑 神经 矿 兽 及 对 侧 感 觉 运动 障 碍 及 小 脑 功能 障碍 等 。@ 图 腔 隙 性 梗死 (lacunar 
infarction ,LACI): 表现 为 各 种 腔 隙 综合 征 , 如 纯 运动 性 轻 偏 竣 、 纯 感觉 性 卒中 、 共 济 失调 性 轻 偏 次 
等 。 大 多 是 基底 核 或 脑 桥 小 穿 通 支 病变 引起 的 小 腑 阶 灶 ,梗死 灶 直 径 <1.Scm~2.0cm。 

脑 梗 死 的 病因 分 型 日 前 主要 采用 TOAST 分 型 。TOAST 分 型 标准 :大 动脉 粥 样 硬化 型 :要 
儿 i 党 了 脑 醒 死神 经 功能 缺损 相对 应 的 颅 内 或 颅 外 大 动脉 狭窄 > 50% 或 闭塞 ， 
合 动 脉 足 样 瑟 化 改变 ;或 存在 颅 内 或 湖 外 大 动脉 狭 窗 > 50% 或 闭塞 的 间接 证 据 ， 
如 影像 学 (CT 或 MHR) 显示 大 脑 友 质 、 脑 于 、 小 脑 或 皮质 下 梗死 灶 的 直径 > Lsecm. 人 临床 表现 主要 
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为 皮质 损害 体征 ,如 失语 ,意识 改变 、 体 象 障碍 等 ,或 有 脑 寺 ,小脑 损害 体征 。 要求 有 圣 少 一 个 以 
上 动脉 粥 样 硬化 卒中 危险 因素 (如 高 龄 .高 血压 、 高 血脂 等 ) 或 系统 性 动脉 粥 样 硬化 (如 斑 块 、 冠 
心病 等 ) 证 据 。 同 时 还 需 排除 心 源 性 栓塞 所 致 脑 梗死 ,如 在 狭窄 > 50% 或 闭塞 颅 内 或 鼎 外 大 动 
脉 支配 区 之 外 无 急性 梗死 灶 , 没 有 心 源 性 卒中 高 度 或 中 度 危 险 因 素 ( 见 脑 栓 ): 四 心 源 性 
栓塞 型 :临床 表现 和 影像 学 与 大 动脉 粥 样 硬化 型 相同 。 如 果 有 不 止 一 个 血管 支配 区 或 多 系统 栓 
塞 支持 该 分 型 。 要 求 至 少 存在 一 种 心 源 性 卒中 高 度 或 中 度 危险 因素 。@@ 小 动脉 闭 赛 型 :可 无 明 
显 临 床 表现 或 表现 为 各 种 腔 隙 综合 征 , 但 无 大 脑 皮质 受累 的 表现 。 概 求 头 部 CT 或 MRI 正常 或 
梗死 灶 直 径 <1.5cm。@ 其 他 病因 型 : 指 除 以 上 3 种 明确 病因 的 分 型 外 ,其 他 少见 的 病因 ,如 血 凝 
障碍 性 疾病 、 血 液 成 分 改变 、 各 种 原因 血管 炎 、 血 管 畸 形 \ 结 缔 组 织 病 、 夹 层 动脉 瘤 、 肌 纤维 营养 
不 良 等 所 致 的 脑 梗死 。@ 不 明 原因 型 :包括 两 种 或 多 种 病因 辅助 检查 阴性 未 找到 病因 和 辅助 
检查 不 充分 等 情况 。 


依据 局 部 脑 组 织 发 生 缺 血 坏死 的 机 制 可 将 脑 梗 死 分 为 三 种 主要 病理 生理 学 类 型 : 脑 血栓 形 
成 (cerebral thrombosis)、 脑 栓塞 (cerebral embolism) 和 血 流 动力 学 机 制 所 致 的 脑 梗 死 。 脑 血栓 形 


成 和 脑 栓塞 均 是 由 于 脑 供血 动脉 急性 闭塞 或 严重 狭 罕 所 致 , 约 占 全 部 急性 脑 梗死 的 80%~90%。 
前 者 急性 闭塞 的 脑 动脉 是 因为 局 部 血管 本 身 存在 病变 而 继 发 血栓 形成 所 致 , 故 称 为 脑 血栓 形 
成 ;后 者 急性 闭塞 的 脑 动脉 本 身 有 或 没有 明显 病变 ,是 由 于 栓 子 阻塞 动脉 所 致 , 故 称 为 蚁 栓塞 。 
大 部 分 脑 血栓 形成 和 脑 栓塞 在 卒中 发 病 早 期 即 出 现 不 同 程度 的 血管 自然 再 开通 。 血 流动 力学 
机 制 所 致 的 脑 梗死 ,其 供血 动脉 没有 发 生 急性 闭塞 或 严重 狭窄, 是 由 于 近 端 大 血管 严重 狭 宗 加 
上 血压 下 降 , 导 致 局 部 脑 组 织 低 灌注 ,从 而 出 现 的 缺 血 坏 死 , 约 占 全 部 急性 脑 梗 死 的 1095~20%。 

本 节 将 以 脑 血栓 形成 为 重点 ,介绍 不 同类 型 脑 梗死 的 相关 问题 。 

~-、 脑 血栓 形成 

脑 血栓 形成 是 脑 醒 死 常见 的 类 型 ,动脉 粥 样 硬化 是 本 病 的 根本 病因 ,因此 , 脑 血 栓 形成 临床 
上 主要 指 大 动脉 粥 样 硬化 型 脑 梗死 . 

【 病因 及 发 病 机 制 】 

1. 动脉 粥 样 硬化 ”主要 发 生 在 管 径 500um 以 上 的 动脉 ,其 斑 块 导致 管 腔 狭 罕 或 血栓 形成 ， 
可 见于 领 内 动脉 和 椎 一 基底 动脉 系统 任何 部 位 ,以 动脉 分 又 处 多 见 , 如 颈 总 动脉 与 颈 内 、 外 动脉 
分 又 处 ,大 脑 前 .中 动脉 起 始 段 , 椎 动脉 在 锁骨 下 动脉 的 起 始 部 , 椎 动脉 进入 颅 内 段 ,基底 动脉 起 
始 段 及 分 叉 部 。 脑 动脉 粥 样 硬化 常 伴 高 血压 病 ,两 者 互 为 因果 ,糖尿 病 和 高 脂 血 症 也 可 加 速 动 
脉 嘱 样 硬化 的 进程 。 

2. 动脉 炎 如 结缔 组 织 病 、. 细 菌 ,病毒 .螺旋 体感 染 等 均 可 导致 动脉 炎症 ,使 管 腔 狭窄 或 
闭塞 。 

3. 其 他 少见 原因 包括 药 源 性 (如 可 卡 因 、 安 非 他 明 ); 血液 系统 疾病 (如 红细胞 增多 症 、 血 
小 板 增多 症 、 血 栓 栓 蹇 性 血小板 减少 性 紫 瘦 ,弥散 性 血管 内 凝血 , 饼 状 细胞 贫血 、 纤 溶 酶 原 激活 
物 不 全 释放 伴 发 的 高 凝 状态 等 ); 遗 传 性 高 凝 状态 (如 抗 凝血 酶 下 缺乏 .蛋白 C 缺乏 和 和 蛋白 $ 缺 
乏 ) 抗 磷脂 抗体 (如 抗 心 磷脂 抗体 . 狼 郊 抗 凝 物 ); 脑 淀粉 样 血 管 病 ,烟雾 病 .肌纤维 发 育 不 良和 颅 
内 外 ( 颁 动 脉 和 椎 动脉 ) 夹 层 动 脉 瘤 等 。 此 外 , 尚 有 极 少 数 不 明 原因 者 。 

【病理 及 病理 生理 】 

1. 病理 ” 脑 梗死 发 生 率 在 颈 内 动脉 系统 约 占 80% , 椎 一 基底 动脉 系统 约 为 20%-。 闭塞 好 
发 的 血管 依次 为 贷 内 动脉 .大 脑 中 动脉 大脑 后 动脉 大脑 前 动脉 及 椎 一 基底 动脉 等 。 闭 寒 血 管 
内 可 见 动脉 吵 样 硬化 或 血管 炎 改 变 、 血 栓 形成 或 栓 子 。 局 部 血液 供应 中 断 引 起 的 脑 梗死 多 为 自 
色 梗 死 , 大 面积 脑 梗死 常 可 继 发 红色 梗死 ( 即 出 血性 梗死 )。 缺 血 . 缺 氧 性 损害 表现 为 神经 细胞 坏 
于 和 凋 亡 两 种 形式 
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脑 缺 血性 辣 杰 的 阁下 分 期 和 FF : 

(1) 超时 期 (1~6 小 时 ): 痢 变 脐 组 绍 变化 不 明显 .可 见 部 分 血管 内 皮 细胞 、 神 经 细胞 及 星 形 胶 
质 细 胞 肿 虐 ,线粒体 肿胀 空 化 

(2) 急性 期 (6~24 小 时 ): 缺 血 区 脑 组 织 芳 特 伴 轻 度 肿胀 ,神经 细胞 、 胶 质 细胞 及 内 皮 细 胞 呈 
明显 缺 血 改变 

(3) 坏死 期 (24~48 小 时 ): 大 时 神经 细胞 陪 失 . 胶 质 细胞 坏 变 ,中 性 粒 细 胞 ,淋巴 细胞 及 巨星 
细胞 浸润 , 胶 红 弓 ! 归 王 水 肿 

(4) 软化 期 (3 上 ~3 周 ): 病 室 脑 组 织 液 化 变 软 。 

(5) 恢复 期 (3~4 周 后 ): 液 只 波 格 子 细胞 清除 , 脑 组 织 攻 缩 ,小 病灶 形成 胶 质 瘦 六 . 
大 病灶 形成 中 风 恕 ,此 雪 持 续 娄 

2. 病理 生理 局 部 肪 轧 血 由 中 心 坏死 区 及 周围 脑 缺 血 半 暗 带 (ischemic penumbra) 组 成 。 
坏死 区 中 脑 细胞 死亡. 缺 血 装 暗 带 由 于 存在 侧 支 循环 , 尚 有 大 量 存活 的 神经 元 。 如 果 能 在 短 时 
间 内 ,迅速 恢复 缺 血 于 暗 带 血 流 , 该 区 脑 旨 员 伤 是 可 逆 的 ,神经 细胞 有 可 能 存活 并 恢复 功能 。 
阐 组 织 即 使 很 快 恢 复 供血 ,还 会 发 生 一 系列 “瀑布 式 ” 缺 血 级 联 反应 ,继续 造成 脑 损害 。 
前 已 明确 一 系 州 导 敏 神经 细胞 损伤 的 神经 生化 学 和 分 子 生物 学 机 制 ,如 神经 细胞 内 钙 超 载 、 
奋 性 绑 基 酸 细胞 渤 竹 作用、 自由 站 (free radical) 和 再 灌注 损伤 (reperfusion injury)、 神 经 细胞 凋 
,并 针对 这 些 机 制 设计 了 许多 神经 保护 药物 。 挽救 缺 血 半 暗 带 是 急性 脑 梗死 治疗 的 一 个 主 
目的 ;而 恢复 缺 血 脑 组 织 的 供血 和 对 缺 血 脑 组 组 实施 脑 保护 是 挽救 缺 血 半 暗 带 的 两 个 基本 治 


缺 血 半 暗 带 上 共有 动态 的 病理 生理 学 过 程 。 随 着 缺 血 时 间 的 延长 和 严重 程度 的 加 重 , 中 心 坏 
死 区 越 来 越 大 , 缺 血 单 暗 带 越 来 越 小 .大 部 分 缺 血 半 暗 带 存 活 的 时 间 仅 有 数 小 时 ,因此 ,急性 脑 
梗死 的 治疗 必须 在 发 病 早 期 进行 。 如 果 脑 组 织 已 经 发 生 坏 死 , 这 部 分 脑 组 织 的 功能 必然 出 现 损 
害 , 以 后 所 有 的 治疗 方法 都 将 无 济 于 事 . 或 内 能 让 周围 健 存 的 脑 组 织 进行 有 限 的 部 分 功能 代 偿 。 
有 效 挽救 缺 血 闭 暗 带 脑 组 织 藤 治疗 时 间 , 称 为 治疗 时 间 窗 ( therapeutic time window,TTW)。 目 前 
研究 表明 ,急性 缺 血性 从 中 溶 的 时 间 窗 一 般 不 超过 发 病 6 小 时 ,机 械 取 栓 治疗 时 间 窗 不 
超过 8 小时。 如 果 血 运 重建 的 治疗 方法 超过 其 TTW, 则 不 能 有 效 挽救 缺 血 脑 组 织 ,甚至 可 能 因 
再 灌注 损伤 和 继 发 脑 出 血 而 加 重 脑 损伤 。 


【 临床 表现 】 
1. 一 般 特点 ”动脉 痢 样 硬化 性 脑 梗 死 多 见于 中 老年 ,动脉 炎 性 脑 梗死 以 中 青年 多 见 。 常 


在 安静 或 睡 虐 中 发 病 ,部 分 病例 有 TIA 前 驱 症 状 如 肢体 麻木 ,无力 等 ,局 灶 性 体征 多 在 发 病 后 10 
余 小 时 或 1~2 日 达 色 高 峰 , 临 床 表现 取决 于 醒 死 灶 的 大 小 和 部 位 。 患 者 一 般 意识 清楚 , 当 发 生 
基底 动脉 血栓 或 大 面积 脑 醒 死 时 ,可 出 现 意识 障碍 ,甚至 危及 生命 。 

2. 不 同 脑 血管 闭塞 的 临床 特点 

(1) 颈 内 动脉 闭塞 的 表现 :严重 程度 差异 较 大 , 主要 取决 于 侧 支 循环 状况 。 颈 内 动脉 闭塞 常 
发 生 在 颈 内 动脉 分 义 后 ,慢性 血管 闭塞 可 无 症状 。 症 状 性 闭 寨 可 出 现 单眼 一 过 性 黑 上 晒 , 偶 见 永 
久 性 失明 (视网膜 动脉 缺 血 ) 或 Horner 征 ( 颈 上 交感 神经 节 后 纤维 受 损 )。 远 端 大 脑 中 动脉 血液 
供应 不 良 ,可 以 出 现 对 侧 偏 次 、 偏 身 感觉 障碍 和 (或 ) 同 向 性 偏 育 等 ,优势 半球 受累 可 伴 失 语 症 ， 
上 优势 半球 受累 可 有 体 象 障 碍 。 体 检 可 闻 及 贷 动 脉搏 动 减 弱 或 闻 及 血管 杂音 、 

(2) 大 脑 中 动脉 闭塞 的 表现 

1) 主干 闭塞 :导致 人 偏 症状 , 即 病灶 对 侧 偏 次 (包括 中 枢 性 面 舌 竣 和 上 肢体 竣 痰 )、 偏 生 
碍 及 偏 育 ( 王 偏 ), 伴 头 、 a i 0 FE 优 势 半 于 
体 象 陪 但 , 患 省 可 以 出 现 意 识 谱 得 

2) 皮质 支 闭 蹇 :OD 上 部 分 支 闭塞 导 至 病灶 对 侧面 部 、 二 下肢 准 病 和 感觉 缺失 .但 下 肢 夷 痪 较 


求 受 由 出 现 


笔 范 
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上 歧 轻 ,而 且 足 部 不 受累 , 头 . 眼 向 病灶 侧 凝 视 程度 轻 , 伴 Broca 失语 (优势 半球 ) 利 体 象 障碍 ( 非 
扰 势 半球 ), 通常 不 伴 意识 障碍 ;@ 下 部 分 支 闭塞 较 少 单独 出 现 ,导致 对 侧 同 向 性 上 四 分 之 一 视野 
块 损 , 伴 Wernicke 失语 (优势 半球 ), 急 性 意识 模糊 状态 ( 非 优势 半球 ), 无 偏瘫 。 

3) 深 穿 支 财 塞 :最 常见 的 是 纹 状 体内 诈 梗 死 ,表现 为 对 侧 中 枢 性 均等 性 径 偏 次 .对 侧 信 身 感 
觉 障 碍 ,可 伴 对 侧 同 向 性 偏 育 。 优 势 半球 病变 出 现 皮质 下 失语 , 常 为 底 节 性 失语 ,表现 为 自发 性 
言语 受 限 .音量 小 .语调 低 .持续 时 间 短 暂 。 

大 脑 前 动脉 闭塞 的 表现 

1) 分 出 前 交通 动脉 前 主干 闭塞 :可 因 对 侧 动 脉 的 侧 支 循环 代 偿 不 出 现 症状 ,但 当 双 侧 动 脉 
起 源 于 同一 个 大 脑 前 动脉 主干 时 ,就 会 造成 双 侧 大 脑 半 球 的 前 .内 侧 梗 死 , 导 黎 截 竣 , 二 便 失 禁 、 
意志 缺失 、 运 动 性 失语 综合 征 和 额 叶 人 格 改变 等 。 

2) 分 出 前 交通 动脉 后 大 脑 前 动脉 远 端 闭塞 :导致 对 侧 的 足 和 下 上肢 的 感觉 运动 障碍 ,而 上 歧 

肩 部 的 瘫 痰 轻 ,面部 和 手 部 不 受累 。 感 觉 形 失主 要 是 辨别 觉 丧 失 ,而 有 时 不 出 现 。 可 以 出 现 
ea 受 损 ) 淡 漠 、 反 应 迟钝 . 欣 快 和 绒 默 等 ( 额 极 与 腾 胚 体 受 损 ), 对 侧 出 现 强 握 及 
吸 哆 反射 和 痉挛 性 强直 ( 额 叶 受 损 )。 

3) 皮质 支 闭塞 :导致 对 侧 中 枢 性 下 上 肢 瘫 ,可 伴 感觉 障碍 ( 脐 周 和 有 骸 缘 动脉 闭塞 ); 对 侧 肢 体 短 
暂 性 共 济 失调 , 强 握 反 射 及 精神 症状 ( 眶 动脉 及 额 极 动脉 闭塞 )。 

4) 深 穿 支 闭塞 :导致 对 侧 中 枢 性 面 舌 瘫 、 上 上 肢 近 端 轻 瘫 。 

(4) 大 脑 后 动脉 闭塞 的 表现 :主干 闭塞 症状 取决 于 侧 支 循环 。 

1) 单 侧 皮 质 支 闭塞 :引起 对 侧 同 向 性 偏 言 ,上 部 视野 较 下 部 视野 受累 常见 ,黄斑 区 视力 不 受 
累 (黄斑 区 的 视 皮质 代表 区 为 大 脑 中 .后 动脉 双重 供应 )。 优 势 半 球 受累 可 出 现 失 读 ( 伴 或 不 位 
失 写 ). 命 名 性 失语 . 失 认 等 。 

2) 双 侧 皮质 支 闭塞 : re 有 时 伴 有 不 成 形 的 视 幻 觉 .记忆 受 损 (累及 矣 
叫 ), 不 能 识别 熟悉 面孔 (面容 失 认 证 ) 等 

3) 大 脑 后 动脉 起 始 段 的 脚 间 支 闭塞， 可 引起 中 脑 中 央 和 下 丘脑 综合 征 , 包 括 垂直 性 凝视 及 
狂 . 氏 睡 其 至 氏 迷 ; 黎 正 中 动脉 综合 征 ,主要 表现 是 同 侧 动 眼神 经 及 癖 和 对 侧 偏 次, 即 Weber 综 
合 征 (病变 位 于 中 脑 基 底部 , 动 眼神 经 和 皮质 肴 艇 束 受累 ); 同 侧 动 有 眼神 经 麻 疗 和 对 侧 共 济 失调 、 
震 颜 , 即 Claude 综合 征 (病变 位 于 中 脑 被 盖 部 , 动 眼神 经 和 结合 臂 ); 同 侧 动 腿 神经 麻 兽 和 对 侧 不 
主 运动 和 震颤 , 即 Benedikt 综合 征 (病变 位 于 中 脑 被 盖 部 , 动 眼神 经 . 红 核 和 结合 辟 )。 

4) 大 脑 后 动脉 深 穿 支 闭 塞 :丘脑 穿 通 动脉 闭塞 产生 红 核 丘脑 综合 征 ,表现 为 病灶 侧 舞 蹈 样 
不 自主 和 运动 .意向 性 震 额 .小 脑 性 共 济 失调 和 对 侧 偏 身 感觉 障碍 ;丘脑 膝 状 体 动脉 闭塞 产生 丘脑 
综合 征 ( 丘 上 说 的 感觉 中 继 核 团 梗死 ), 表 现 为 对 侧 深 感觉 障碍 .自发 性 疼痛 ,感觉 过 度 . 轻 偏瘫 . 共 
济 失 调 . 手 部 痉挛 和 舞蹈 - 手足 徐 动 症 等 。 

(5) 椎 一 基底 动脉 闭塞 的 表现 : 血栓 性 闭 赛 多 发 生 于 基底 动脉 起 始 
常 发 生 在 基底 动脉 尖 。 基 底 动 脉 或 双 侧 椎 动脉 闭塞 是 危及 生命 的 严重 
死 ,出 现 肪 时 .呕吐 ,四肢 次 痪 . 共 济 失调 .上 肺 水 肿 .消化 道 出 血 .昏迷 和 
尖 样 瞳孔 ， 

1) 闭锁 综合 征 (locked-in syndrome): 基 底 动 脉 的 脑 桥 支 闭塞 致 双 侧 脑 桥 基底 部 醒 死 .临床 
表现 详 见 第 二 

2) 脑 桥 腹 外 侧 综 合 征 (Millard-Gubler syndrome); 基底 动脉 短 旋 支 闭塞 ,表现 为 同 侧 曾 神经 、 
展 神 经 麻 闸 和 对 侧 偏 次 , 详 见 第 二 章 第 一 节 。 
3) 脑 桥 腹 内 侧 综合 征 ( 福 维尔 综合 征 ) (Foville ep 基底 动脉 的 劳 中 央 支 财 赛 , 同 侧 
周 放生 面 准 、 对 侧 仿效 和 双眼 向 病 杰 同 侧 同 向 运动 不 能 , 详 见 第 二 章 

) 基底 动脉 尖 综 合 征 (top of the basilar syndrome ): ep 前 分 再 小 腑 天 动脉 和 大 肪 后 
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例 有 情感 
皮质 感觉 性 失语 , 非 

3) 皮质 下 型 : 
(Heubner 动 脉 ) 与 大 
表现 为 纯 运 动 性 轻 

(3) 出 血 ; 
伤 .坏死 ,在 此 基础 


恢复 , 则 血液 会 从 破损 的 血管 壁 漏 出 
(4) 多 发 性 脑 梗 死 (mu 


模 琵 ,一 般 由 反复 
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" 血 济 和 心 电 


a 血 流 变 , 血 生 
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范围 部位、 血管 


型 :内 
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记忆力 减退 


生 脑 梗死 : 


[多 次 发 生 


人 合 征 (Nallenberg 
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觉醒 和 行为 障碍 ,可 伴 有 记忆 力 丧 失 \ 对 侧 偏 盲 或 
六 较 快 恢复 .出 现 瞳 孔 改 变动 眼神 经 麻痹 垂直 凝视 麻痹 ， 


如 有 皮质 育 或 偏 育 .严重 记忆 障碍 更 支持 。CT 


.是 上 叶 和 中 脑 多 发 病灶 可 确诊 - 


这 第 一 六 


常见 以 下 几 种 关 下 


这 上 全 内 动脉 主干 、 
、 俩 苹 感 


征 竹 fa 


可 分 为 以 下 类 型 : 


LL 大脑 前 


表现 


: 侧 病 变 偿 可 出 现 终 


上 于 大 朋 


优势 半 


见于 大 脑 前 


六 上 肤 为 主 的 合 剖 
对 皮质 运动 性 失语 


中、 后 


或 Cerstmann 


求 侧 病 变 可 见 体 象 障 


脑 中 动 


俩 次 或 感觉 
是 由 二 


上 上 如果] 


图 检查 


:化 (包括 再 
这 些 检查 有 利于 发 现 
危险 因素 ,对 鉴别 诊断 也 有 价值 


可 以 兰 


分 布 ` 有 无 出 血 、 病 灶 


”发 病 后 应 尽快 进行 CT 


从 显示 病灶 ,但 对 
数 病例 发 病 24 小 下 


证 ,发 病 后 2~15 


炎 低 党 度 灶 (向 8-1 


用 和 二 位 效应 ,出 上 


) 大 面 


后 2~3 周 为 恒 死 吸收 期 ,fh 二 


上 E 除 脑 出 血 至 关 重 
后 逐渐 显示 在 
可见 均 外 片 状 或 枫 形 的 明 


永 


LL 管 腔 内 血 栓 ; 


tiple infarction): 


蚁 梗死 所 致 。 


1 液 检查 包括 血 
血脂 、 血 糖 、 肾 功 
脑 档 死 的 


直观 显示 脑 梗死 的 
的 新 旧 
虽 早 期 有 时 
更 。 多 
朗 楼 死 


检查 ， 


i 积 脑 醒 死 有 脑 水 


1 竹材 弦 旦 混杂 密度 。 病 


上 病灶 水 肿 消 失 及 


syndrome ): 由 小 脑 后 - 


生 及 向 病灶 对 侧 凝 视 麻 痹 。 
此 至 发 生 脑 病死 亡 

(cerebral watershed infarction, CWSI): 
岭 区 局 部 缺 血 导 敏 ,也 称 边 缘 带 (border zone) 脑 梗死 .多 因 碳 流动 力 
时 伴 全 匡 血 压 降低 时 - 常 呈 卒中 样 发 病 , 症 状 


中 动脉 分 水 岭 脑 楼 死 .病灶 位 于 额 中 回 , 可 沿 前 后 


动脉 或 大 脑 前 .中 、 
“象限 育 为 主 , 可 有 皮质 性 感觉 民 
综合 征 ( 优 势 半 球 角 回 受 损 )。 优 势 半 球 侧 病变 出 现 经 


的 动脉 自身 滋养 血管 同时 缺 血 , 导 致 型 
解 或 其 侧 支 
引发 出 血性 脑 梗死 ,常见 于 大 面积 脑 梗死 后 。 
此 两 个 或 两 个 以 上 不 同 供 


下 动脉 或 椎 动脉 供应 延 通 外 侧 的 分 


有 

大 脑 中 动脉 主干 闭塞 或 皮质 支 完 全 性 苹 中 SE, 
病程 呈 进行 性 加 重 , 易 H 
是 由 相 邻 血管 供血 区 交界 处 或 分 水 
所 致 。 典 型 病例 发 生 
较 轻 ,纠正 病因 后 病情 


后 中 央 回 上 部 带 状 
强 所 反射 和 局 灶 


及 偏 身 感觉 障碍 , 伴 有 情感 障碍 、 


fa 质 支 分 水 岭 区 梗死 ,病灶 位 于 项 、 


碍 ,无 偏瘫 或 瘫痪 较 轻 。 约 半数 病 


` 中 后 动脉 皮质 支 与 深 穿 支 分 水 岭 区 梗死 或 大 脑 前 动脉 回 返 文 
力 脉 le 梗死 ,病灶 位 


F 大 脑 深部 白质 、 壳 核 和 尾 状 核 等 - 


动 竺 。 


水 血管 壁 损 
cy 


等 原因 使 已 损伤 血管 血 流 得 到 


循环 开放 


系统 脑 血管 闭塞 引起 的 


图 8-1 


CT 扫描 示 低 密度 脑 梗死 病灶 


吞噬 细胞 浸润 围 正常 脑 组 织 等 密度 ,CT 上 难以 分 辨 , 称 为 “模糊 效应 ”。 增 强 扫 描 有 诊 


断 意 义 ,梗死 后 5-6 日 出 现 增强 现象 ,1-2 周 最 明显 , 约 90% 的 梗死 灶 显示 不 均匀 强化 。 头 颅 
CT 是 最 方便 、 0 用 的 影像 学 检查 手段 ,缺点 是 对 脑 干 .小 脑 部 位 病灶 及 较 小 梗死 灶 分 辨 


MRI 可 清晰 显示 早期 缺 血性 梗死 . 脑 干 ,小脑 梗死 .静脉 窦 血栓 形成 等 ,梗死 灶 了 T 旦 低 信 和 号、 
T, 呈 高 信号 (图 8-2), 出 血性 梗死 时 T 加 权 像 有 高 昆 杂 。MRI 丈 散 加 权 成 像 CDWD) ) 可 早期 
显示 缺 血 病变 (发 病 2 小 时 内 ), 为 早期 治疗 提供 重要 信息 


图 8-2 MRI 显示 小 脑 梗死 
A. 全 加 权 像 ”B. T 加 权 像 


血管 造影 DSA .CTA 和 MRA 可 以 发 现 血 管 狭 罕 ,闭塞 及 其 他 血管 病变 ,如 动脉 炎 , 议 底 异常 
管 网 病 ( 烟 筋 病 ) (moyamoya disease) 动脉 瘤 和 动静 脉 畸 形 等 ,可 以 为 卒中 的 血管 内 治疗 提供 
依据 。 其 中 DSA 是 脑 血管 病变 检查 的 金 标准 ,缺点 为 有 创 .费用 高 .技术 条 件 要 求 高 。 

3. 腰 穿 检查 仅 在 无 条 件 进 行 CT 检查 ,临床 又 难以 区 脑 梗死 与 脑 出 血 时 进行 ,一 般 脑 
栓 形 成 患者 CSF 压力 、 常 规 及 生化 检查 正常 ,但 有 时 仍 不 能 据 此 就 一 定 诊断 为 脑 梗死 。 

4. TCD 对 评估 颅 内 外 血管 狭 窗 .闭塞 .痉挛 或 血管 侧 支 循环 建立 情况 有 帮助 ,月 前 也 有 
用 于 溶 栓 治疗 监测 。 缺 点 为 由 于 受 血管 周转 软组织 或 颅骨 干扰 及 操作 人 员 技 术 水 平 影 响 , 不 能 
符 代 DSA, 只 能 用 于 高 危 患者 盘查 和 定期 血管 病变 监测 ,为 进一步 更 加 积极 治疗 提供 依据 
5. 超声 心动 图 检查 ”可 发 现 心脏 附 壁 血栓 .心房 攻 液 瘤 和 二 尖 浴 脱 垂 ,对 脑 梗死 不 同类 型 
间 鉴 别 诊断 有 一 定 意义 

【诊断 及 鉴别 诊断 】 

1. 诊断 中 年 以 上 的 高 血压 及 动脉 硬化 患者 ,更 息 状态 下 或 唾 上 距 中 急性 起 病 ,迅速 出现 局 
上 性 脑 损 害 的 症状 和 体征 ,并 能 用 某 一 动脉 供血 区 功能 损伤 解释 ,临床 应 考虑 急性 蚁 梗死 可 能 . 
CT 或 MRI 检查 发 现 梗死 灶 可 明确 诊断 。 有 明显 感染 或 炎症 疾病 史 的 年 轻 患 者 需 考 虑 动脉 炎 致 
血栓 形成 的 可 能 
2. 鉴别 诊断 “主要 需 与 以 下 疾病 相 鉴别 : 
(1) 脑 出 血 : 脑 梗死 有 时 与 小 基 脑 出 血 的 临床 表现 相似 ,但 活动 中 起 病 .病情 进展 快 .发 病 
时 血压 明显 升 高 常 提示 脑 出 血 ,CT 检查 发 现 出 血 灶 可 明确 诊断 ( 表 8-3) 
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表 8-3 ” 脑 醒 死 与 脑 出 血 的 鉴别 要 点 


脑 梗死 脑 出 血 
发 病 年 龄 。 多 为 60 岁 以 上 多 为 60 岁 以 下 
起 病状 态 。 实 裔 或 睡 肛 中 ! 动态 起 病 (活动 中 或 情绪 激动 ) 
起 病 速 度 生 余 小 时 或 1~2 大 症状 过 到 高 湛 十 分 钟 至 数 小 时 症状 达到 高 峰 
全 脑 症 状 。 短 上 或 无 头痛 呕吐、 嗜睡. 打 哈 欠 等 颅 压 高 症状 
意识 障 俐 无 或 绞 轻 多 见 且 较 重 


神经 体征 ”多 为 态 均 (大 脑 中 动脉 主干 或 皮质 支 ) ”多 为 均等 性 偏瘫 (基底 核 区 ) 
CT 检查 脑 实质 内 低 千 度 痴 灶 脑 实 质 内 高 密度 病灶 
脑 状 液 尤 色 透 节 可 有 血性 


(2) 脑 和 栓塞 :起 病 急 怪 , 局 灶 性 体征 在 数秒 至 数 分 钟 达到 高 峰 , 常 有 栓 子 来 源 的 基础 疾病 如 
心 源 性 (心房 颤动 .风湿 1 pt 上 是 痢 、 和 证 心病 \ 心肌 梗死 . 亚 急 性 细菌 性 ， 内 膜 炎 等 ) 非 心 源 性 ( 鼎 
内 外 动脉 吵 样 硬化 考 块 脱落 空气 ,脂肪 滴 等 )”、 大脑 中 动脉 栓塞 最 常 

(3) 鼎 内 占 位 病 灾 : 顾 内 肿 镁 、 便 膜 下 血肿 和 脑 腔 肿 可 旦 卒中 样 发 病 ， 出 现 偏瘫 等 局 灶 性 体 
征 , 颅 内 奈 增 高 征 架 不 明显 I 寺 易 与 脑 梗死 混 滞 . 须 提高 葡 惕 ,CT 或 MRI 检查 有 助 确诊 

治疗 】 

1. 治疗 原则 

(1) 超星 期 涌 疗 : “时间 就 是 大 脑 ” ,力争 发 病 后 尽早 选用 最 佳 治疗 方案 ,挽救 缺 血 半 暗 带 。 

(2) 个 体 化 治疗 :根据 患 形 年 龄 . 缺 血性 卒中 类 型 ,病情 灵 重 程度 和 基础 疾病 等 采取 最 适当 
的 治疗 。 

(3) 整体 化 治疗 :采取 针对 性 治疗 同时 .进行 支持 疗法 .对 证 治疗 和 早期 康复 治疗 ,对 卒中 危 
险 因素 及 时 采取 预防 性 干预 

2. 急性 期 治疗 ” 脑 梗死 患者 一 股 应 在 卒中 单元 中 接受 治 妆 

(1) 一 般 治疗 :主要 为 对 症 治疗 .包括 维持 生命 体征 和 处 理 并 发 症 。 主要 针对 以 下 情况 进行 
处 理 。 

1) 血压 : 息 性 缺 徊 


性 谷中 高 血压 的 调控 应 遵循 个 体 化 ,慎重 、 适 度 原则 。 在 发 病 24 小 时 内 ， 
为 改善 缺 血 脑 组 织 的 详 持 较 高 的 血压 是 非常 重要 的 ,通常 只 有 当 收 缩 压 > 200mmHsg 或 舒 
张 奈 > 110mmHg 时 , 才 需 要 降低 血压 (特殊 情况 如 高 血压 脑病 .蛛网 膜 下 腔 出 血 、 主 动脉 夹层 分 
离心 力 误 竟 和 肾 衰 竟 等 除外 )。 由 于 大 部 分 患者 在 人 院 或 发 病 数 小 时 内 出 现 自发 性 的 血压 显 
著 下 降 , 其 血 床 增高 也 可 能 因为 精神 紧张 、“ 白 大 禄 高 血压 ”膀胱 充盈 等 其 他 因素 所 致 ,此 时 
给 予 降 压 药物 治疗 尤其 要 并 慎 。 目 前 临床 研究 表明 ,急性 缺 血性 卒中 早期 (24 小 时 ~7 天) 持续 
存在 的 高 血压 可 以 采取 较为 积极 的 降 压 涌 疗 ,一 般 将 血压 控制 在 收缩 压 <185mmHg 或 舒张 压 
110mmHg 是 安全 的 ; ee 本 bh 160/90mmHg 以 下 。 但 卒中 早期 降 压 24 小 
时 内 不 应 超过 原 有 血 床 水平 的 15%。 易 静 脉 点 滴 和 对 脑 血管 影响 小 的 药物 (如 拉 贝 洛 尔 )， 
避免 否 下 含 服 短 效 钙 离子 持 抗 ; rl 平 )。 如 果 出 规 持续 性 的 低 血 压 , 需 首先 补充 血 容量 
和 增加 心得 出 显 , 三 述 措施 无 效 时 可 应 用 天 床 药 。 

2) 吸 氧 和 通气 支持 : 轻 症 .无 低 氧 血 证 的 举 中 患者 无 震 常 
等 病情 危重 患 省 或 有 人气 道 受 累 首 ,需要 气 道 支持 和 辅助 通气 。 

3) 血糖 : 脑 掌 中 急性 期 高 血糖 较 常 见 , 可 以 是 原 有 糖尿 病 的 表现 或 应 激 反 应 。 应 常规 检查 
血 粮 , 当 超 过 1J0mmolL 时 不 辫 芭 予以 胰岛 素 治 疗 , 将 血糖 控制 在 7.8~10mmolL。、 开 始 使 用 胰岛 
索 时 应 1~2 小 时 监测 血糖 一 次 ,注意 避免 低 血 糖 。 发 生 低 血 糖 时 .可 用 10%~209c 的 葡萄 糖 口服 


规 吸 氧 .对 脑 干 卒中 和 大 面积 梗死 


ce 


, 
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或 注射 纠正 。 

4) 脑 水 肿 : 多 见于 大 面积 梗死 , 脑 水 肿 常 于 发 病 后 3~5 天 达 高 峰 。 洽 疗 目标 是 降低 颅 内 压 、 
维持 足够 脑 灌注 和 预防 脑 闸 发 生 。 可 应 用 20% 甘露 醇 每 次 125~250ml 静 点 ,6~8 小 时 1 次 ;对 
心 、 肾 功能 不 全 患者 可 改 用 哮 塞 米 20~40mg 静脉 注射 ,6~8 小 时 1 次 ;可 丁 情 同时 应 用 甘油 果糖 
每 次 250~500ml 静 点 ,1~2 次 /日 ;还 可 用 注射 用 七 叶 气 苷 钠 和 白 蛋 白 和 辅助 治 疗 . 

5) 感染 : 脑 座 中 患者 (尤其 存在 意识 障碍 者 ) 急性 期 容易 发 生 呼吸 道 .泌尿 
是 导致 病情 加 重 的 重要 原因 。 患 者 采用 适当 的 体位 ,经 常 翻身 中 背 及 防止 误 吸 是 预防 肺炎 的 重 
要 措施 ,肺炎 的 治疗 主要 包括 呼吸 支持 (如 氧 疗 ) 和 抗生素 治疗 ; 尿 路 感染 主要 继 发 于 尿 失 禁书 
留置 导 屎 , 尽 可 能 避免 插 管 和 留置 导 尿 , 问 歇 导 尿 和 酸化 屎 液 可 减少 尿 路 感染 ,一 旦 发 生 应 及 时 
根据 细菌 培养 和 药 敏 试 验 应 用 敏感 抗生素 。 

6) 上 消化 道 出 血 :高 龄 和 重症 脑 卒 中 患者 急性 期 容易 发 生 应 激 性 溃疡 ,建议 常规 应 用 静脉 
抗 溃疡 药 ;对 已 发 生 消化 道 出 血 患 者 ,应 进行 冰 盐 水 洗 胃 .局 部 应 用 止血 药 ( 如 口服 或 总 饲 云南 
白药 .凝血 酶 等 ); 出血 量 多 引起 休克 者 ,必要 时 输 注 新 鲜 全 血 或 红细胞 成 分 输血 。 
7) 发 热 : 主 要 源 于 下 丘脑 体温 调节 中 枢 受 损 .并 发 感染 或 吸收 热 脱水。 体温 升 高 可 以 增加 
让 代谢 耗 氧 及 自由 基 产 生 , 从 而 增加 卒中 患者 死亡 率 及 致 残 率 。 对 中 枢 性 发 热 患者 ,应 以 物理 
降温 为 主 ( 冰 帽 . 冰 悉 或 酒精 擦 浴 ), 必 要 时 予以 人 工 亚 冬 眼 。 

8) 深 静 脉 血栓 形成 (deep vein thrombosis,DVT): 高 龄 .严重 瘫痪 和 心房 颤动 均 增 加 深 溪 脉 
LL 栓 形成 的 危险 性 ,同时 DVT 增加 了 发 生 肺 栓塞 (pulmonary embolism,PE) 的 风险 。 应 鼓励 患 
者 尽 早 活动 ,下 上 肢 抬 高 ,避免 下 肢 静 脉 输液 (尤其 是 瘫痪 侧 )。 对 有 发 生 DVT 和 PE 风险 的 患者 
可 给 予 较 低 剂量 的 抗 凝 药物 进行 预防 性 抗 凝 治疗 ,首选 低 分 子 肝素 ,剂量 -- 般 为 4000TU 左右 、 
皮下 注射 ,1 次 /日 。 
9) 水 电解 质 平衡 紊乱 : 脑 卒 中 时 由 于 神经 内 分 这 功能 紊乱 .进食 减少 .呕吐 及 脱水 治疗 常 并 
发 水 电解 质 率 乱 , 主 要 包括 低 钾 血 症 . 低 钠 血 症 和 高 钠 血 症 。 应 对 脑 卒 中 患者 常规 进行 水 电解 
质 监测 并 及 时 加 以 纠正 ,纠正 低 钠 和 高 钠 血 症 均 不 宜 过 快 ,以 防止 脑 桥 中 央 散 稍 涂 和 解 症 和 加 重 
脑 水 肿 。 
0) 心脏 损伤 : 脑 从 中 合并 的 心脏 损伤 是 脑 心 综合 征 的 表现 之 一 ,主要 包括 急性 心肌 缺 血 、 
心肌 梗死 ,心律 失常 及 心力 误 章 。 脑 洽 中 急性 期 应 密切 观察 心脏 情况 ,必要 时 进行 动态 心 电 监 
测 和 心肌 酶 谱 检查 ,及 时 发 现 心脏 损伤 ,并 及 时 治疗 。 措 施 包括 :减轻 心脏 负荷 , 慎 用 增加 心脏 
负担 的 药物 ,注意 输液 速度 及 输液 量 ,对 高 龄 患者 或 诛 有 心脏 病 患者 甘露 醇 用 量 减 半 或 改 用 其 
他 脱水 剂 ,积极 处 理 心 肌 缺 血 ,心肌 梗死 ,心律 失常 或 心 功能 衰竭 等 心脏 损伤 。 
11) 疗 病 :一 般 不 使 用 预防 性 抗 疯 痛 治 疗 , 如 有 癫痫 发 作 或 疯 靖 持续 状态 时 可 给 予 相 应 处 
理 。 脑 众 中 2 周 后 如 发 生 疯 病 , 应 进行 长 期 抗 烙 病 治疗 以 防 复发 。 

(2) 特 原 治疗 :包括 超 早 期 溶 栓 治疗 . 抗 血 小 板 治疗 . 抗 凝 治疗 .血管 内 治疗 .细胞 保护 治疗 
和 外 科 治 疗 等 。 

1) 静脉 洲 栓 :目前 对 于 静脉 洲 栓 治疗 的 适应 证 尚 无 一 致 结论 ,以 下 几 点 供 临床 参考 ， 

适应 证 :年 龄 18~80 岁 ;@@ 临 床 诊断 急性 缺 血性 卒中 ;@ 发 病 至 静脉 溶 栓 治疗 开始 时 间 
<4.5 小 时 ;@@ 脑 CT 等 影像 学 检查 已 排除 颅 内 出 血 ;@@ 患 者 或 其 家 属 签 团 知情 同意 书 。 

禁忌 证 :有 也有 活动 性 内 出 血 或 外 伤 骨折 的 证 据 , 不 能 除外 颅 内 出 血 , 包 括 可 疑 蛛 网 膜 下 腔 出 
血 ; 包 神经 功能 障碍 非常 轻微 或 迅速 改善 ;@ 发 病 时 间 无 法 确定 ,发 病 至 静脉 溶 栓 治疗 开始 的 
最 大 可 能 时 间 赵 过 4.5 小 时 ;人 国 神 经 功能 缺损 考虑 癫 痢 发 作 所 致 ;@ 既 往 有 颅 内 出 血 .动静 脉 畸 
形 或 鼎 内 动脉 冶 病 史 ;@@ 最 近 3 个 月 内 有 颅 内 手术 . 头 外 伤 或 症状 性 缺 血 性 党 中 史 ; 最 近 21 天 
内 有 消化 道 .泌尿 系 等 内 脏 器 官 出 血 史 ;最 近 14 天 内 有 外 科 手 术 史 ;最 近 7 天 内 有 腰 穿 或 不 宜 
压迫 止血 部 位 的 动脉 穿刺 史 ; 奸 娠 ;2 有 了 明显 出 备 倾 向 :血小板 计数 <100 x 107L;APTT 高 于 下 
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常 值 上 限 ;INR > 1.5; 呈 血 矢 <2.7nmolL: 严重 高 血压 未 能 很 好 控制 ,其 溶 栓 治 疗 前 收缩 压 > 
180mmHg 或 舒张 卜 > 100mmHg: GCT 已 显示 早期 脑 梗死 低 密度 > 1/3 大 脑 中 动脉 供血 区 (大脑 


中 动脉 区 脑 梗死 中 者 ) 


常用 深 性 药物 包括 : 工 尿 激 醇 (urokinase.UK): 常 用 100 万 ~150 万 IU 加 入 0.9% 生理 


盐水 100~200m], 闻 2 


plasminogen activator ri- 

i 上 60 分 钟 

容 答 演 辣 的 玉 归 人 危险 是 合 
包括 : 汪 醒 死 灶 继 发 性 吊 血 或 身体 其 他 部 位 出 血 ;@ 再 灌注 损伤 和 脑 水 肿 ; 


:他 主要 并 发 
这 从 后 血管 管 再 闭 宕 


2) 动脉 浴 栓 :对 大 肪 中 动脉 等 大 动脉 闭塞 引起 的 闫 3 


条 点 30 分钟 ;2 重组 组 织 型 纤 溶 酶 原 激活 物 (recombinant tissue-type 
PA): 一 次 用 此 0.9mgkg, 最 大 剂 世 <90mg, 先 子 10% 的 剂量 静脉 推 注 ,其 


六 症状 性 脑 出 血 , 且 约 13 症状 性 脑 出 血 是 致死 性 


卒中 患者 .如 果 发 病 时 间 在 6 小 时 内 


( 椎 一 基底 动脉 血栓 可 适当 放宽 治疗 时 间 窗 ). 经 慎重 选择 后 可 进行 动脉 深 栓 治疗 。 常 用 药物 为 


UK 和 rt-PA， 人 


禁忌 证 及 二 

3) 抗 血 小 概 ; 
患者 应 在 48 小 时 之 内 
药物 和 剂 直 -由 于 月 耶 
以 例 增 加 议 出 血 风 哈 - 


全 但 比 .可 减少 用 药剂 二 . 震 要 在 DSA 的 监测 下 进行 。 动脉 溶 栓 的 适应 证 、 


性 走 本 相 回 


:党 用 抗 血小板 聚集 剂 包括 阿司匹林 和 毛 吡 格雷 。 未 行 溶 栓 的 急性 脑 梗死 


尽量 服用 阿司匹林 (50~325mg/d),2 周 后 按 二 级 预防 方案 选择 抗 栓 治疗 


妆 全 性 还 没有 确定 ,一 般 不 在 尝 栓 后 24 小 时 内 使 用 抗 血小板 或 抗 凝 治疗 ， 


对 阿 本 匹 林 过 敏 或 不 能 使 用 时 ,可 用 气 吡 格雷 替代 。 一 般 不 建议 将 氧 吡 


格雷 与 阿 司 正 林 联 合 应 用 治疗 急性 缺 血性 掌中: 


4) 抗 洲 治 疗 : 


~ 


患者 ,可 以 使 用 预防 性 抗 泌 治疗 . 

子 : 脑 保 护 剂 包括 月 由 基 清 除 剂 .阿片 受 体 阻 断 剂 .电压 门 控 性 钙 通 道 阻 断 剂 、 
阻 断 剂 和 镁 离子 等 .可 通过 降低 脑 代 谢 . 干 预 缺 血 引 发 细胞 毒性 机 制 减轻 缺 
让 保护 剂 在 动物 仿 


5) 
兴奋 性 绑 基 F 
血性 脑 损 伤 。 大 多 数 | 
随机 双 育 的 临床 试验 


低 分 子 肝 素 和 华 法 林 。 一 般 不 推荐 急性 期 应 用 抗 凝 药 来 预防 
i 后 但 对 于 合并 高 凝 状态 有 形成 深 静 脉 血栓 和 肺 栓塞 的 高 危 


仿 中 显示 有 效 . 但 目前 还 没有 一 种 脑 保护 剂 被 多 中 心 、 
f 究 证 实 有 明确 的 疗效 、 


6) 紧急 血管 内 治疗 :机 械 取 检 治疗 的 时 间 窗 为 8 小 时 ,一 般 在 动脉 溶 栓 无 效 时 使 用 ,也 可 合 


并 其 他 血管 内 治疗 包 
的 技术 ,目前 尚 没有 长 
7) 外 科 治 疗 


括 经 皮 腔 内 血管 成 形 术 和 血管 内 支架 置 入 术 等 。 血 管内 治疗 是 新 近 问 世 
期 随访 的 大 规模 临床 研究 , 故 应 慎重 选择 。 
-大 面积 脑 梗 死 伴 有 严重 脑 水 肿 、 占 位 效应 和 脑 疝 形成 征象 者 ,可 行 去 骨 流 


减 压 术 ; 小 脑 梗 死 使 脑 


是 者 生命 。 


王 受 不 导 致 病情 恶化 时 ,可 行 拙 吸 梗死 小 脑 组 织 和 后 颅 窝 减 压 术 以 挽救 


8) 其 他 药物 治疗 :四 降 纤 治疗 :疗效 尚 不 明确 。 可 选 药物 有 巴 曲 酶 (batroxobin)、 降 纤 酶 


(defibrase ) 和 安 emia rod) 等 ,使 用 中 应 注 


出 血 并 发 


:。@ 中 药 制剂 :临床 中 也 有 应 用 丹 


参 . 川 范 嗪 .三 七 和 葛根 素 等 ,以 通过 活血 化 次 改善 脑 梗死 证 状 , 但 目前 尚 缺乏 大 规模 临床 试验 
证 据 。 


9) 康复 治疗 :应 早期 进行 ,并 遵循 个 体 化 原则 ,制定 短期 和 长 期 治疗 计划 ,分 阶段 .因地制宜 
地 选择 治疗 方法 ,对 患 


普 进 行 针 对 性 体能 和 技能 训练 ,降低 致 残 率 ,增进 神经 功 角 恢复 ,提高 生 


活 质 生 ,时 日 重 返 社 会 。 


3. 恢复 期 治疗 “不同 病情 


者 淮 中 急性 期 长 短 有 所 不 同 , 通 常规 定 汶 中 发 病 2 周 后 即 进 入 


恢复 期 ， 对 于 病情 稳定 的 急性 党 中 患者 ,应 尽 可 能 中 期 安全 局 动 堂 中 的 二 级 预防 : 


(1) 控制 从 中 危险 


(2) 抗 血 小 板 治疗: 


因素 : 见 本 章 第 五 王 脑 血管 


病 的 危险 因素 及 其 预防 。 
上 里 旋 源 性 党 中 推荐 抗 血小板 治 汪 ;推荐 单独 应 用 阿 梧 正 林 (50~325mg/qd)， 
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或 毛 吡 格雷 (75mg/d), 或 小 剂量 阿 司 虑 林 和 缓 释 的 双 喀 达 莫 (分 别 为 23mg 和 200mg,2 次 /天 )。 
选择 抗 血小板 治疗 应 该 个 体 化 ,主要 根据 患者 的 危险 因素 .花费 . 耐 受 程度 和 其 他 临床 特征 

(3) 抗 凝 治疗 :大 动脉 新 样 硬 化 型 脑 梗死 ,不 推荐 抗 凝 治疗 。 颅 内 外 (至 动 脉 和 椎 动脉 ) 夹 层 
动脉 况 目 前 一 般 采 用 抗 凝 治疗 ,但 没有 证 据 显 示 其 疗效 较 抗 血 小 板 治 疗 更 好 。 

(4) 康复 治疗 :卒中 发 病 一 年 内 有 条 件 时 应 持续 进行 康复 治疗 ,并 适当 增加 每 次 康复 治疗 的 
时 间 和 强度 。 

【预后 】 

本 病 的 病死 率 约 为 10%, 致 残 率 达 50% 以 上 。 存活 者 中 40% 以 上 可 复发 ,是 复 发 次 数 越 多 
病死 率 和 致 残 率 越 高 。 


-、 脑 栓 赛 

脑 栓塞 (cerebral embolism) 是 指 各 种 栓 子 随 血 流 进入 颅 内 动脉 使 血管 腔 急 性 闭塞 或 严重 狭 
窄 ,引起 相应 供血 区 脑 组 织 发 生 缺 血 坏死 及 功能 障碍 的 一 组 临床 综合 征 。 约 占 作 部 脑 醒 死 的 
1/3。 脑 栓塞 临床 上 主要 指 心 源 性 脑 栓 塞 。 近 来 研究 表明 , 心 源 性 脑 栓塞 较 大 动脉 弹 样 硬化 型 脑 
梗死 可 能 更 常见 。 

【 病因 及 发 病 机 制 | 】 

根据 栓 子 来 源 可 分 为 心 源 性 . 非 心 源 性 和 来 源 不 明 性 三 种 。 

1. 心 源 性 ” 占 脑 栓塞 的 60%~75%, 栓 子 在 心 内 腊 和 淤 膜 产 生 , 脱 落 入 脑 后 敏 病 。 主 要 见于 
以 下 几 种 疾病 : 

(1) 心房 颤动 (atrial fibrillation,AF): 是 心 源 性 脑 栓塞 最 常见 的 原因 。 心 房 题 动 时 左 心 房 收 
缩 性 降低 , 血 汤 从 洪 , 易 导 致 附 壁 血栓 , 栓 子 脱落 引起 脑 栓塞 。 

(2) 心脏 办 膜 病 :是 指 先天 性 发 育 异 常 或 后 天 疾病 引起 的 心 汰 膜 病变 ,可 以 影响 血 流动 力 
学 ,累及 心房 或 心室 内 膜 即 可 导致 附 壁 血栓 的 形成 。 

(3) 心肌 梗死 :面积 较 大 或 合并 慢性 心 功能 衰竭 , 即 可 导致 血循环 淤 滞 形 成 附 壁 血栓。 

(4) 其 他 :心房 黏液 瘤 .二 尖 瘀 脱 垂 . 心 内 膜 纤 维 变性 . 先 心 病 或 铁 膜 手术 均 可 形成 附 壁 
血栓 。 

2. 非 心 源 性 ” 指 源 于 心脏 以 外 的 栓 子 随 血 流 进入 脑 内 造成 脑 栓塞 。 常见 原 因 有 : 

(1) 动脉 粥 样 硬化 斑 块 脱落 性 血栓 栓塞 :主动 脉 纪 或 颈 动 脉 粥 样 硬 化 斑 块 破裂 继 发 血栓 形 
成 ,血栓 脱落 形成 栓 子 , 沿 颈 内 动脉 或 椎 一 基底 动脉 人 脑 。 

(2) 脂肪 栓塞 :见于 长 骨 骨 折 或 手术 后 。 

(3) 空气 栓塞 :主要 见于 静脉 穿刺 .潜水 减 压 .人 工 气胸 。 

(4) 癌 栓 塞 : 浸 润 性 生长 的 恶性 肿 癌 ,可 以 破坏 血管 , 瘤 细 胞 入 血 形成 癌 栓 。 

(5) 其 他 :少见 的 感染 性 脓 栓 ,寄生 虫 栓 和 异物 栓 等 也 可 引起 脑 栓 塞 。 

3. 来 源 不 明 性 ”少数 病例 查 不 到 栓 子 来 源 。 

【病理 】 

栓 子 常 停止 于 颅 内 血管 的 分 义 处 或 其 他 管 腔 的 自然 狭窄 部 位 ,常见 于 颈 内 动脉 系统 ,其 中 
大 脑 中 动脉 尤为 多 见 ,特别 是 上 部 的 分 支 最 易 受 累 , 而 检 一 基底 动脉 系统 少见 。 

脑 栓塞 病理 改变 与 脑 血栓 形成 基本 相同 ,但 由 于 栓塞 性 醒 死 发 展 较 快 ,没有 时 间 建 立 侧 


起 的 脑 组 织 坏死 分 为 缺 血性 .出 血性 和 混合 性 梗死 ,其 中 出 血性 更 常见 , 约 占 30%~50% ,可 能 
由 于 栓 寒 血 管内 栓 子 做 碎 向 远 端 前 移 ,恢复 血 流 后 栓塞 区 缺 血 坏 死 的 血管 壁 在 血 斥 作用 下 发 
生 和 破裂 出 血 ， 除 脑 梗死 外 ,还 可 发 现 身 体 其 他 部 位 如 肺 . 脾 . 肾 .中 系 膜 . 四 肢 . 皮 肽 和 巩膜 等 
栓塞 证 据 - 
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【 临床 表现 ] 
1. 一 般 特点 ” 脑 恰 完 
状 ,局 灶 性 神经 体征 在 数 下 


] 必 生 于 任何 年 龄 .以 青 壮年 多 见 。 多 在 活动 中 急 邓 发病, 无 前 驱 症 
分 钟 达到 高 蜂 . 多 表现 为 完全 性 府中 。 大 多 数 患 者 伴 有 风湿 性 
心脏 病 、 冠 心 业 和 严重 心律 失 管 等 ,或 存在 心脏 手术 .长 骨 上 骨折 .血管 内 介入 治疗 等 栓 子 来 源 病 
史 。 有 些 患 者 问 时 评 发 师 答 宕 (气息 发绀 、 胸 首 咯血 和 胸膜 摩擦 音 等 ). 肾 栓塞 (腰痛 、 血 尿 等 )、 
肠系膜 栓塞 ( 腹 首 .便血 等 ) 和 皮 肽 徐 塞 (出 血 点 或 次 斑 ) 等 疾病 表现 。 意 识 障 碍 有 无 取决 于 栓塞 
血管 的 大 小 和 醒 针 的 而 各 

2. 临床 表现 不同 部 位 血管 栓 紧 会 造成 相应 的 血管 闭塞 综合 征 , 详 见 脑 血 栓 形 成 部 分 。 与 
脑 血栓 形成 相 比 .及 社 艺 复发 和 出 血 . 病情 波动 较 大 , 病 初 严重 ,但 因为 血管 的 再 通 ,部 分 
病例 临床 症状 可 这 于 国 放 发 出 血 .临床 症状 可 急剧 恶化 ;有 时 因 栓 塞 再 发 ,稳定 或 一 
度 好 转 的 局 灶 性 体征 可 再 次 加 重 ， 本 病 如 因 感 全 子 栓 塞 所 致 ,并 发 颅 内 感染 者 ,多 病情 

【 辅助 检查 】 

1. CT 和 MRI 检查 可 显示 缺 血性 梗死 或 出 血性 梗死 改变 ,合并 出 血性 梗死 高 度 支持 脑 栓 
塞 诊 断 。CT 检查 在 发 病 后 24~48 小 时 内 可 见 病变 部 位 呈 低 密度 改变 ,发 生出 血性 梗死 时 可 见 
低 密 度 梗死 区 出 现 1 个 或 多 个 高 密度 影 。MRA 可 发 现 颈 动 脉 狭 窗 或 闭塞 。 

2. 脑脊液 检查 - 般 奈 力 I 庄 力 增高 提示 大 面积 脑 梗死 ,如 非 必要 尽量 避免 行 此 项 检 
查 。 出 血性 梗死 CSF 可 星 血 性 或 镜 下 红细胞 ;感染 性 脑 栓 塞 如 亚 急性 细菌 性 心 内 膜 炎 产 生 含 细 
菌 栓 子 ,CSF 细胞 数 明显 增高 ,早期 中 性 粒 细 胞 为 主 ,晚期 淋巴 细胞 为 主 ;脂肪 栓塞 CSF 可 见 脂 
肪 球 。 
3. 心电图 检查 ”应 常规 检 
首发 症状 并 不 少见 ,更 宕 注 


.作为 确定 心肌 梗死 和 心律 失常 的 依据 。 脑 栓塞 作为 心肌 梗死 


笑 动 脉 超声 检查 可 评价 颈 动脉 
写意 义 s 


【诊断 及 鉴别 诊断 ] 
1. 诊断 ”根据 又 然 起 病 ,数秒 至 数 分 钟 达 到 高 峰 , 出 现 偏 次 失语 等 局 灶 性 神经 功能 缺损 ， 
既往 有 栓 子 来 源 的 基础 疾病 ,如 心 胜 病 .严重 的 骨折 等 病史 ,可 初步 作出 临床 诊断 ,如 合并 其 他 
脏 器 栓塞 更 支持 诊断 。CT 和 MRI 检查 可 确定 脑 栓塞 部 位 数目 及 是 否 伴 发 出 血 , 有 助 于 明确 
诊断 。 
心 源 性 脑 栓 赛 高 度 危 险 栓 子 来 源 有 :二 尖 汶 狭窄 伴 心房 颜 动 心房 额 动 . 病 态 窦 房 结 综合 
征 .4 周 内 心肌 梗死 、 左 心房 或 左 心 耳 血栓 、 左 心室 血栓 ,扩张 性 心肌 病 、 左 心室 区 节 段 性 运动 功 
能 不 良 , 左 心房 黏液 瘤 .感染 性 心 内 膜 炎 。 心 源 性 脑 栓塞 中 度 危 险 栓 子 来 源 有 :二 尖 瘀 脱 垂 、 二 
尖 铁 环 状 钙 化 、 二 尖 洲 狭窄 不 伴 心 房 颜 动 、 房 间隔 缺损 、 卵 圆 孔 未 闭 、 心 房 扑 动 、 生 物 心脏 办 膜 、 
医 细 菌 性 血栓 性 心 内 膜 炎 ,充血 型 心力 衰竭 ,4 周 ~6 个 月 之 内 的 心肌 梗死 等 。 
2. 鉴别 诊断 ”应 注意 与 血栓 性 脑 梗死 . 脑 出血 鉴 别 , 极 迅速 的 起 病 过 程 和 栓 子 来 源 可 提供 
脑 栓塞 的 诊断 证 据 。 
【治疗 】 
1. 脑 栓塞 治疗 ”与 脑 血栓 形成 治疗 原则 基本 相同 ,主要 是 改善 循环 ,减轻 脑 水 肿 、 防 止 
出 血 , 减 小 梗死 范围 。 注 意 在 合并 出 血性 梗死 时 ,应 暂停 溶 栓 、 抗 凝 和 抗 血 小 板 药 ,防止 出 血 
加 重 。 
2. 原 发 病 治疗 ”针对 性 治疗 原 发 病 有 利于 脑 栓塞 病情 控制 和 防止 复发 。 对 感 ? 
合用 抗生素 , 并 等 用 洲 恰 和 抗 凝 治疗 ,防止 感染 扩散 ;对 脂肪 
此 洲 剂 ,有 助 于 脂肪 是 迷 溶 解 ;有 心律 失 


, 记 
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3. 抗 栓 治 疗 ” 心 源 性 脑 栓 塞 急性 期 一 般 不 推荐 抗 凝 治疗 。 房 冶 或 有 再 丛 蹇 高 度 风 险 的 心 

源 性 疾病 .动脉 夹层 或 高 度 狭 窑 的 患者 推荐 抗 凝 治疗 预防 再 栓塞 或 栓塞 继 发 血栓 形成 , 抗 凝 药 
物 用 法 见 前 述 。 心 源 性 脑 栓 塞 低 度 风 险 的 患者 ,如 来 自 下 上肢 深 静 脉 血栓 形成 的 栓 子 ,经 未 闭 卵 
吏 孔 ,直接 进入 颅 内 动脉 而 引起 的 脑 栓塞 ( 称 为 反常 栓塞 ), 一 般 推 荐 抗 血 小 板 治 疗 - 有 有 抗 凝 治疗 
指 征 但 无 条 件 使 用 抗 凝 药物 时 ,也 可 采用 小 剂量 阿司匹林 (50~150mg/d ) 与 气 吡 格雷 (75mg/d) 联 
合 抗 血小板 治疗 。 最 近 人 研究 证 据 表 明 ,j i 血 很 少 给 最 终 转 归 带 


来 不 良 影响 ,治疗 中 要 定期 监测 凝血 功能 并 调整 剂量 。 本 病 由 于 易 并 发 出 血 , 央 此 洲 恰 治疗 应 
严格 掌握 适应 证 
【预后 】 


脑 栓塞 预后 与 被 栓塞 血管 大 小 . 栓 子 数目 及 栓 子 性 质 有 关 -。 脑 上 
5%~15% ,多 死 于 严重 脑 水 肿 . 脑 疝 . 肺 部 感染 和 心力 衰竭 。 心 肌 梗 死 所 致 脑 栓 
的 脑 栓塞 患者 多 遗留 严重 后 遗 症 。 如 栓 子 来 源 不 能 消除 ,10%~20% 的 脑 栓塞 患者 可 局 
1~2 周 内 上 青 发 ,再 发 病死 率 高 。 


、 腔 院 性 梗 移 


答 辽 性 梗死 是 指 大 脑 半球 或 脑 干 深部 的 小 穿 通 动脉 ,在 长 期 高 血压 等 危险 因 索 基础 
上 ,血管 壁 发 生病 变 , 最终 管 腔 闭塞 ,导致 供血 动脉 脑 组 织 发 生 缺 血性 坏死 (其 梗死 灶 直 径 
<1.5~2.0cm), 从 而 出 现 相应 神经 功能 缺损 的 一 类 临床 综合 征 。 缺 血 . 坏死 和 液化 的 脑 组 织 
由 吞噬 细胞 移 走 形成 小 空 腔 , 故 称 腔 隙 性 脑 梗死 。 主 要 累及 脑 的 深部 白质 .基底 核 . 丘 


和 脑 桥 等 部 位 。 部 分 病例 的 病灶 位 于 脑 的 相对 静 区 ,无 明显 的 神经 缺损 症状 ,放射 学 检查 
或 尸 解 时 才 得 以 证 实 , 故 称 为 静 息 性 梗死 或 无 症状 性 梗死 。 腔 隙 性 梗死 约 占 全 部 脑 梗死 的 
205%~305%。 

【病因 及 发 病 机 制 | 】 
日 前 认为 主要 病因 为 高 血压 ,糖尿 病 等 因素 导致 小 动脉 及 微小 动脉 壁 脂 质 透 明 变 性 ,从 而 
导致 管 腔 闭 塞 产生 腔 隐 性 病变 。 病 变 血 管 多 为 直径 100~200 pm 的 深 穿 支 , 如 豆 纹 动脉 .丘脑 穿 
通 动脉 及 基底 动脉 劳 中 央 支 ,多 为 终 末 动 脉 , 侧 支 循环 差 。 高 血压 性 小 动脉 硬化 引起 管 腔 狭 窑 
时 , 继 发 血栓 形成 或 脱落 的 栓 子 阻 断 血 流 , 会 导致 供血 区 的 梗死 。 多 次 发 病 后 脑 内 可 形成 多 个 
病灶 : 
【病理 】 
腔 隙 性 梗死 灶 哇 不 规则 圆 形 、 卵 圆 形 或 狭长 形 , 直 径 在 0.2~20mm, 多 为 3~4mm。 病 灶 常 位 
于 脑 深部 核 团 (元 核 约 37% ,丘脑 14%\ 尾 状 核 10%), 脑 桥 (16%) 和 内 绚 后 上 肢 (10%), 内 强 前 肢 和 
小 脑 较 少 发 生 
大 体 标本 可 见 腔 际 为 合 液 体 小 腔 洞 样 软 化 灶 ; 镜 下 可 见 腔 内 有 纤细 的 结缔 组 织 小 染 、 奉 
哄 细 胞 和 微血管 瘤 ,病变 血管 可 见 透 明 变 性 ( hyalinosis) 玻 璃 样 上 脂肪 变 (hyaline fatty change)、 
玻璃 样 小 动脉 坏死 (hyaline arterionecrosis ) .血管 壁 坏死 (angionecrosis) 和 小 动脉 硬化 (arteriolar 
atherosclerosis ) 等 


【 临床 表现 】 


1. 一 般 特 点 “本 病 多 见于 中 老 华 患者 ,男性 多 于 女性 ,半数 以 上 的 病例 有 高 血 太 病史 ， 
突然 或 之 渐 起 病 ,出 现 偏 竣 或 偏 身 感 觉 障 得 等 局 灶 症 状 。 通常 症状 较 轻 .体征 单一 、 预 后 较 


好 ,一 般 无 头痛 . 顺 高 斥 和 意识 障 但 
发 现 


等 表现 ,许多 患者 并 不 出 现 临 床 症状 而 由 头颅 影像 党 检查 
2. 常见 的 腔 隙 综合 征 Tisher 根据 临床 和 病理 学 资料 ,将 本 病 归 纳 为 21 种 临床 综合 征 ， 
中 常见 的 5 种 如 下 : 
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Ss pure motor hemiparesis, PMH): 是 最 常见 类 型 , 约 占 60% ,病变 多 
位 于 内 到 、 放 站 he 用 全 本 | 0 创面 部 及 上 下 歧 大 体 相 同 程度 轻 偏 竣 , 无 感觉 障碍 、 
视觉 障 得 和 皮质 功能 障 行为 脑 干 病变 多 不 出 现 肪 坚 、 耳 鸣 、 眼 宕 、 复 视 及 小 
脑 性 共 济 失调 等 党 党 小 时 内 进展 .许多 患者 遗留 受累 肢体 的 笨拙 或 运动 


缓慢 


) 纯 感 

如 -ss 烧灼 或 沉重 成 
) 共 济 失调 性 经 像 

填 ” 有 ( 足 躁 部 由 最) 区 
底部 ,内 人 或 皮质 下 让 质 
(4) 构 音 陈 全 一 于 笔 措 绕 合 征 (dysarthric-elumsy hand syndrome,DCHS): 约 占 20% .起 病 
然 ,症状 迅速 达 商 峰 , 表 现 为 构 音 障 笨 、 存 啊 亲 难 , 病 变 对 侧 * 习性 面 舌 竣 、 面 竣 侧 手 无 力 和 精 
细 动 作 策 插 (共生 时 努 发 现 ). 指 癌 试 验 不 淮 .经 度 3 i 得。 病变 位 于 脑 桥 基底 部 、 内 波 前 肢 及 
膝 部 。 
(5) 感觉 运动 性 Wn (sensorimotor stroke.SMS): 以 偏 身 感觉 障碍 起 病 , 再 出 现 轻 偏 竣 ， 
病灶 位 于 丘脑 腹 后 核 及 邻近 内 虚 后 有 上肢. 是 丘脑 膝 状 体 动脉 分 支 或 脉络 膜 后 动脉 丘脑 支 闭 塞 


和 芝 见 ， 特 : 点 是 et ,可 伴 


委 二 i 
见 开 中 ， 


pe wresis); 病 变 对 ss rn : 共 济 失 调 , 偏 准 下 股 重 
最 给 .其 济 失调 不 能 用 无 力 来 解释 ,可 伴 锥 体 束 征 。 病 变 位 于 脑 桥 基 


状态 (lacunar state ) 是 本 病 反 复发 作 引起 多 
,出现 严重 精神 隆 碍 、 认 知 功能 下 降 . 假 性 
和 尿 便 失禁 等 
【 辅助 检查 】 
CT 可 见 内 内 基底 核 区 .皮质 下 白质 单个 或 多 个 圆 形 、 卵 圆 形 或 长 方形 低 密 度 病 灶 , 边界 清 
晰 ,无 占 位 效应 
MRI 量 Ti 低 信 和 号 、T, 商 信号 (图 8-3 .图 8-4), 可 较 CT 更 为 清楚 地 显示 腔 隙 性 脑 梗死 
病灶 。 
CSF 和 脑 电 图 常 无 阳性 发 现 


性 梗死 , 累 及 双 侧 皮质 冰 艇 束 和 皮 
着 性 麻 兽 、 双 侧 风能 体 来 征 .类 柏 金 森 综合 征 


图 8-3 MRI 显示 脑 桥 腔 隙 必 


梗死 
A 人 加权 像 B. 实 加 权 像 


ch 


天 
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图 8-4 MRI 显示 丘脑 和 基底 核 多 发 性 腔 阶 性 梗死 
A. 由 加权 像 ”B. TT 加权 像 


诊断 及 鉴别 诊断 】 

- 诊断 ”中 老年 发 病 , 有 长 期 高 血压 .糖尿病 等 危险 因素 病史 ,急性 起 病 ,出现 局 上 
a 损 症 状 , 临 床 表现 为 腔 隙 综合 征 , 即 可 初步 诊断 本 病 。 如 果 CT 或 MRI 检查 证 实 有 与 神 
经 功能 缺失 一 致 的 脑 部 腔 隙 病灶 ,梗死 灶 直 径 <1.5~2.0cm, 且 梗死 灶 主 要 累及 脑 的 深部 白质 、 基 
底 核 . 正 脑 和 脑 桥 等 区 域 ,符合 大 脑 半 球 或 脑 干 深部 的 小 穿 通 动 脉 病变 , 即 可 明确 人 诊断。 少数 患 
者 隐匿 起 病 , 无 明显 临床 症状 , 仅 在 影像 学 检查 时 发 现 。 
2. 鉴别 诊断 ” 需 与 小 量 脑 出 血 感染、 下 虫 病 、moyamoya 病 、 脑 脓肿 、 顾 外 段 须 动脉 闭塞 、 脑 
桥 出 血 、 脱 骨 铺 病 和 转移 瘤 等 鉴别 。 
【治疗 】 


与 脑 血 栓 形成 治疗 类 似 。 主 要 是 控制 脑 血 管 病危 险 因素 ,尤其 娄 强 让 ep 讨 。 可 
以 应 用 抗 血 小 板 聚 集 剂 如 阿司匹林 ,也 可 用 钙 离 子 持 抗 剂 如 尼 英 地 平等 治疗 ,日 前 没有 证 据 表 
明 抗 凝 治疗 有 效 

【 预后 】 


本 病 预 后 一 般 良好 ,死亡 率 和 致 残 率 较 低 ,但 复发 率 较 高 。 


生 神经 


( 贺 诚 林 ) 


第 三 节 脑 出 血 


脑 出 血 (intracerebral hemorrhage,ICH) 是 指 非 外 伤 性 脑 实 / 贡 内 出 血 , 发 病 率 为 每 年 (60~80) 
/10 万 ,在 我 国 约 占 全 部 脑 洽 中 的 20%-~30%。 虽 然 脑 出 血 发 病 率 低 于 脑 梗死 ,但 其 致死 率 却 高 
于 后 者 ,急性 期 病死 梁 为 30%~40% 
【 病因 及 发 病 机 制 | 】 

1. 病因 ”最 常见 病因 是 高 血压 合并 细小 动脉 硬化 ,其 他 病因 包括 动 一 静脉 血管 畸形 . 脑 尝 
粉 样 血管 病变 ,血液 病 ( 如 白血病 .再 生 障 碍 性 贫血 ,血小板 减 少 性 紫 疗 、 血 友 病 .红细胞 增多 症 
利 馈 状 细胞 病 等 ). 抗 凝 或 洲 栓 治疗 等 

2. 发 病 机 制 ” 高 血压 脑 出 血 的 主要 发 病 机 制 蚌 脑 内 细小 动脉 在 长 期 高 血 不作 用 下 发 生 慢 
性 病 释 破裂 所 臻 ie 肌 细 胞 和 外 层 结 缔 组 织 少 及 外 弹力 层 缺 失 的 特点 。 长 期 
高 血压 可 使 脑 细小 动脉 发 生 玻 璃 样 痰 性 .纤维 索 样 坏死 ,其 至 形成 微 动 脉 冶 或 炎 层 动脉 交 , 在 此 
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基础 上 血压 又 然 升 高 时 电导 裂 出 血 。 豆 纹 动脉 和 旁 正 中 动脉 等 深 穿 支 动脉 , 自 脑 底部 
的 动脉 直角 发 出 , 皮 受 让 万 绞 贞 的 血 流 冲击 . 易 导 致 血管 破裂 出 血 , 故 又 称 出 血 动脉 。 非 高 血压 
性 脑 出 血 ,用 于 其 阁 凡 不 辐 . 族 发 疾 机 制 各 异 - 

一 般 总 血压 性 Wh 自在 30 分 钟 内 停止 出 血 . 壬 肿 保 持 相 对 稳定 .其 临床 神经 功能 缺损 仅 在 
出 血 后 30~90 分 钟 内 进展 ”少数 站 血压 人 性 脑 出 血 发 病 后 3 小 时 内 血肿 迅速 扩大 ,血肿 形态 往往 
不 规则 ,密度 不 均一. 尤其 是 使 用 抗 族 治 疗 及 严 | 民 人 其 临床 神经 功能 缺损 的 进 
展 可 延长 至 24~48 小 时 ”多 发 性 脐 出 应 多 和 拖 于 淀粉 样 血 管 病 .血液 病 和 脑 肿 瘤 等 患者 。 

【病理 】 

绝 大 多 数 高 租 扩 EICH 发 生 在 基底 核 的 充 核 及 内 品 区 , 约 占 ICH 的 70% , 脑 叶 、 脑 干 及 / 

状 核 出 航 各 占 约 10% 完了 役 出 和 让 和 营 亿 入 内 品 , 如 出 血 世 大 也 可 破 入 侧 脑室 ,使 血液 充满 
和 蛛网 腊 下 腔 ; 压 脑 员 血 竺 破 入 第 下 脑室 或 促 脑 室 , 向 外 也 可 损伤 内 爸 ; 脑 桥 或 小 脑 出 1 
可 直接 破 入 到 蛛网 膜 下 腔 或 第 四 脑室 : 

高 血压 性 ICH 受 哩 血管 依次 为 大 脑 中 动脉 深 穿 支 豆 纹 动脉 .基底 动脉 脑 桥 支 ` 大脑 后 动 
丘脑 支 供 应 小 脑 具 状 核 及 深部 自 质 的 小 脑 上 动脉 分 支 . 顶 杭 交 界 区 和 栖 叶 白质 分 支 。 非 高 走 
压 性 ICH 册 血 糙 多 位 于 皮质 下 
病理 检查 可 见 血 用 中 心 充 泪 血液 或 紫色 葡萄 浆 状 血块 ,周围 水 肿 , 并 有 炎症 细胞 浸润 
中 较 大 时 引起 鼎 内 奈 增 高 ,可 使 脑 组 织 和 脑室 移 位 、 变 形 , 重 者 形成 脑 闸 。 东 上 的 半球 出 血 ， 
中 向 下 挤 庄 下 丘脑 和 脑 王 .使 之 移 位 现 小 脑 蓝 疝 。 如 下 丘脑 和 脑 干 等 中 线 结构 下 
可 形成 中 心 儿 1, 如 小 脑 大 王强 血 可 发 生 枯 大 孔 辣 。1~6 个 月 后 血肿 溶解 , 胶 质 增生 ,小 出 血 灶 
成 胶 质 首 痕 ,大 出 血 灶 形 成 新 贺 形 中 风 赛 . 赛 腔 内 有 含 铁血 黄 素 等 血红 蛋白 降解 产物 和 黄色 
明 狐 液 。 

【 临床 表现 】 

1. 一 般 表现 ICH 常见 于 50 岁 以 上 患者 ,男性 稍 多 于 女性 , 蹇 冷 季 节 发 病 率 较 高 ,多 有 高 
压 病史 。 多 在 情绪 激动 或 活动 中 突然 发 病 , 发 病 后 病情 常 于 数 分 钟 至 数 小 时 内 达到 高 峰 。 少 
数 也 可 在 安静 状态 下 发 病 。 前 驱 症 状 一 般 不 明显 。 

ICH 患者 发 病 后 多 有 血压 明显 升 高 。 由 于 颅 内 奈 升 高 , 常 有 头痛 .呕吐 和 不 同 程度 的 意识 
寞 得 ,如 嗜睡 或 帮 迷 等 - 

2. 局 限 性 定位 表现 ”取决 于 出 血 基 和 出 血 部 位 。 

(1) 基底 核 区 出 血 

1) 壳 核 有 出血: 最 疝 见 , 约 占 ICH 病例 的 50%~60%, 系 豆 纹 动脉 尤其 是 其 外 侧 支 破裂 所 致 ， 
可 分 为 局 限 型 (血肿 仅 局 限于 完 核 内 ) 和 扩 延 型 。 常 有 病灶 对 侧 偏 竣 、 偏 身 感觉 缺失 和 同 向 性 偏 
和 月 ,还 可 出 现 双 眼球 向 病灶 对 侧 同 向 凝视 不 能 ,优势 半球 受累 可 有 失语 。 

2) 丘脑 出 血 : 约 占 ICH 病例 的 109%~15%, 系 丘脑 膝 状 体 动脉 和 丘脑 穿 通 动脉 破裂 所 致 ,可 
分 为 局 限 型 (血肿 仅 局 限于 丘脑 ) 和 扩 延 型 。 常 有 对 侧 偏 效 、 偏 身 感觉 障碍 ,通常 感觉 障碍 重 于 
运动 障碍 。 深 浅 感 觉 均 受 累 , 而 深 感 觉 障 碍 更 明显 。 可 有 特征 性 眼 征 ,如 上 视 不 能 或 凝视 虎 尖 、 
眼球 偏 斜 或 分 离 性 斜视 .眼球 会 聚 障碍 和 无 反应 性 小 瞳孔 等 。 小 量 丘脑 出 血 致 丘脑 中 间 腹 侧 核 
受 崇 可 出 现 运动 性 震 额 和 帕 金 森 综 合 征 样 表现 ;累及 丘脑 底 核 或 纹 状 体 可 呈 偏 身 狂 蹈 一 投掷 样 
运动 ;优势 侧 丘 脑 出 血 可 岂 现 丘脑 性 失语 .精神 障碍 . 认 知 障碍 和 人 格 改变 等 

3) 尾 状 核 头 出 血 : 较 少见 ,多 由 高 血压 动脉 硬化 和 血管 畸形 破 殊 所 致 ， _ 朋 出 血 量 不 大 ,多 
经 侧 脑 室 前 角 破 入 脑室 。 常 有 头痛 、 呕 吐 、 贫 强直 ,精神 症状 ,神经 系统 功能 缺损 症状 并 不 多 见 ， 
故 临 床 酷似 蛛网 膜 下 腔 出 血 。 

(2) 脑 叶 出血 : 约 占 脑 出血 的 5%~102 , 常 由 脑 动静 脉 畸形 .血管 淀粉 样 病变 .血液 病 等 所 
敏 。 出 血 以 硕 呈 最 常见 ,其 次 为 癫 叶 、 枕 叶 、 额 叶 , 也 有 和 多 发 脑 吐 出自 的 病例 ， 如 额 叶 出 血 可 有 
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偏 竣 、 尿 便 障 碍 .Broca 失语 


象限 言 . 疗 首 ; 全 有 


优势 半球 受 

(3) 脑 干 出 

1) 脑 桥 出 
与 被 盖 部 之 间 。 
现 昏 迷 、 双 侧 针 ? 
瘫痪 和 去 大 脑 强 
眼 向 病灶 侧 凝 视 麻 
2) 中 脑 出 血 
民 球 不 同 轴 、 同 
支 弛 组 性 次 痪 , 

3) 延 藉 出血: 
全 而 死亡 。 轻 症 患 
(4) 小 脑 出 血 : 约 占 脑 ! 
各 共 济 失调 明显 ,起 病 实 


FY 
二 
Zt1 


可 有 构象 障 丰 


: 约 占 脑 出 
大 量 出 血 ( 血 上 
样 瞳孔 、 哎 
直 发 作 等 。 

乌 或 核 问 | 


了 法 体 共 
死亡 。 
更 为 少见 ,| 


昌 


s 4 大 


上 

发 病 时 或 病 后 12~24 小 日 
a pe | 常 颁 
) 脑室 出 血 : i 
a 室 管 膜 下 动 
头痛 .呕吐 ， 严重 者 出 现 塌 1 遂 


过 


Es 10%, 多 由 基底 动 Ml NE 


在 床 表现 为 突然 意 
者 可 表现 不 典型 的 Wallenberg 综 
i 血 的 10%- 
可 伴 有 和 袍 音 
济 失 调 . 眼 震 和 小 脑 语言 等 ,多 无 准 痪 ;出 血 量 较 多 者 , 尤 3 
寺内 出 现 异 迷 及 脑 干 受 压 征 象 , 双 侧 瞎 
突然 昏迷 ,在 数 小 时 内 迅速 死亡 。 

血 的 3%~5%, 分 为 原 发 性 和 
水 破裂 和 


摸索 和 强 握 反射 等 ; 晒 叶 出 血 可 有 Wernicke 失语 
; 顶 叶 出 血 可 有 偏 身 感 觉 区 得 , 轻 偏 次 


te 了 内 容 物 、 中 os 中 枢 性 呼吸 隆 得 
小 量 出 血 可 无 意识 障碍 ,表现 为 交叉 性 瘫痪 和 共 济 失调 站 
生 眼 肌 麻 癖 - 

少见 , 常 有 头痛 、 哎 吐 和 意识 障碍 , 轻 症 表现 为 - 


章 碍 ,影响 生命 体征 ， 
合 征 。 
多 由 小 脑 上 动脉 分 支 做 有 


疼痛 。 出 血 量 较 少 


裂 所 致 。 党 


其 是 


小 脑 邓 | 放 


晤 
Wu 


L 缩 小 


继 发 性 脑室 出 血 。 
1 血 所 致 ， 生 脑 室 出 血 是 指 脑 实质 六 
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- 侧 或 双 侧 
t 济 失调 ,也 可 表现 为 Weber 或 Benedikt 综合 征 ; 


如 呼吸 , 心 座 、 血 


至 针尖 样 


Ws 对 侧 上 
、 对 侧 下 


限 盲 , 非 


避 Ce 


者 迅即 出 
和 员 球 浮 动 四肢 
:全 凑 ， 两 


动 腿 神经 不 全 麻 狂 、 


重症 表现 为 深 千 迷 ,四 


LL 斥 改 变 ， 


有 头痛 、 呕 吐 ,| 


> 者 ,主要 表现 为 小 脑 受 损 症 状 , 如 患 


束 出 笑 , 病 情 迅 


.呼吸 不 


进 
纲 则 


原 发 性 脑室 出 
1 血 做 入 脑室 


仙 多 
首 有 


天 


态 


肢 弛 缓 性 瘫痪 及 去 脑 强 直 
网 膜 下 腔 
【 辅助 检查 】 

. CT 检查 颅 脑 CT 扫描 是 诊 
是 否 破 入 脑室 以 及 血肿 周围 有 无 低 密度 水 肿 
图 8-5), 脑 室 大 量 积 血 时 多 


所 形 增 
为 血肿 一 各 


出 血 - 


度 区 ,边界 清楚 ( 
强 ,血肿 吸收 后 呈 


请 


投 和 5 6~ 


发 作 .高 热 .呼吸 不 规则 、 脉 捕 和 血 讨 


7 周 才 可 彻底 消散 。 


第 
动 . 门 
床上 易 误 诊 为 


障碍 如 深 昏 迷 .脑膜 刺激 征 .针尖 样 瞳 孔 .眼球 分 离 斜 视 或 浮 


“稳定 等 症状 


腹 


临 


清楚 显示 出 


王位 效应 4 和 
度 铸 型 , 脑 宣 


血 部 位 .出血 量 大 小 、 血 

病 籽 多 旦 圆 形 或 卵 圆 形 
呈 高 密 扩大 。1 周 后 血肿 周 于 
脑室 积 血 多 在 2~3 周 内 完全 吸收 ,而 较 大 的 脑 实 
动态 CT 检查 还 可 评价 出 血 的 进展 情况 


断 ICH 的 首选 方法 ,F 
带 和 占 


低 密度 或 麦 性 变 
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了 8-5 ”CT 显示 不 同 部 位 高 密度 出 血 灶 
A. 左 侧 这 核 出 血 、B. 有 正 脑 出 血 ，”C. 左 侧 棕 叶 出 血 、D. 脑 桥 出 血 
E. 左 小 脑 出 血 已 脑室 出 血 


2. MRI 和 MRA 检查 ”对 发 现 结构 异常 ,明确 ra MRI 对 检 出 脑 干 
和 人 小脑 的 出 血 灶 和 监测 脑 出 血 的 演进 过 程 优生 CT 扫描 ,对 急性 脑 出 血 诊断 不 及 CT。 脑 出 血 时 
MRI 影像 变化 规律 如 下 : 

(1) 超 急性 期 (<24 小 时 ) 为 长 Ti 长 T 信 和 号 ,与 脑 杭 死 水 肿 不 易 鉴别 

(2) 急性 期 (2~7 天) 为 等 T, 短 了 ,信和 号 

(3) 亚 急 性 期 (8 天 至 4 同 ) 为 短 T .长 7, 信 号 

(4) 慢性 期 4 >4 周 ) 为 长 Ti 长 和 信和 号 

MRA 可 发 现 脑 血 管 畸 开 .血管 瘤 等 病变 

3. 脑脊液 检查 脑 出 血 患 者 一 般 无 震 进 行 腰椎 穿刺 检查 .以免 诱 发 脑 阁 形成 ,如 需 排 除 需 
内 感染 和 蛛网 膜 下 腔 出 血 , 可 赣 慎 进行 

4. DSA- 脑 出 血 患 者 一 般 不 需要 进行 DSA 检查 .除非 疑 有 血管 畸形 .血管 炎 或 moyamoya 
希 又 过 外 科 手 术 或 血管 介入 治疗 时 才 考 虑 进行 。DSA 可 清楚 显示 异常 血管 和 造影 剂 外 漏 的 破 
多 血管 及 部 位 

5. 其 他 检查 包括 血 常规 .血液 生化 .凝血 功能 心电图 检查 和 胸部 XX 线 摄 片 检查 外周 
中 细胞 可 午时 增高 ,血糖 和 尿素 氮 水 于 也 可 和 哲 时 和 天 高 . 洲 血 活 酶 时 间 和 部 分 凝血 活 酶 时 间 蜡 常 


“7 


第 八 章 ” 脑 血管 疾病 


提示 有 凝血 功能 障碍 。 

【 诊断 及 鉴别 诊断 】 

1. 诊断 ”中 老年 患者 在 活动 中 或 情绪 激动 时 突然 发 病 , 迅 速 出 现 局 灶 性 神经 功能 缺损 症状 
以 及 头痛 .呕吐 等 颅 高 压 症状 应 考虑 脑 出 血 的 可 能 ,结合 头颅 CT 检查 ,可 以 迅速 明确 诊断 。 

2. 鉴别 诊断 

(1) 首先 应 与 其 他 类 型 的 脑 血 管 疾病 如 急性 脑 梗死 .蛛网 膜 下 腔 出 血 ( 见 本 章 第 二 、 四 节 ) 
鉴别 。 

(2) 对 发 病 突然 .迅速 竺 迷 且 局 灶 体 征 不 明显 者 ,应 注意 与 引起 异 迷 的 人 金 身 性 六 
(酒精 中 毒 ,镇静 催 眠 药物 中 毒 一 氧化 碳 中 毒 ) 及 代谢 性 疾病 ( 低 血 糖 有 盾 性 脑病 , 邮 性 脑病 和 尿 
毒 症 等 ) 鉴 别 。 

(3) 对 有 头 部 外 伤 史 者 应 与 外 伤 性 颅 内 血肿 相 鉴别 。 

【 治 疗 】 

治疗 原则 为 安静 甲 床 、 脱 水 降 颅 压 、 调 整 血 压 、 防 治 继续 出 血 、 加 强 护理 防治 并 发 症 , 以 挽救 

4 降低 死亡 率 .残疾 率 和 减少 复发 。 一 般 内 科 对 症 支持 治疗 参考 脑 梗死 章节 。 

. 内 科 治 疗 

而 一 般 处 理 :一 般 应 卧床 休息 2~4 周 ,保持 安静 ,避免 情绪 激动 和 血压 升 高 。 有 意识 障碍 、 
化 道 出 血 者 宜 禁 食 24~48 小 时 ,必要 时 应 排 空置 内 容 物 。 注 意 水 电解 质 平衡 .预防 吸入 性 肺 
和 早期 积极 控制 感染 。 明 显 头痛 .过 度 烦 躁 不 安 者 ,可 酌情 适当 给 予 镇 静止 痛 剂 ;便秘 者 可 选 
组 汽 剂 。 
(2) 降低 颅 内 奈 : 脑 水 肿 可 使 颅 内 压 增高 ,并 致 脑 疝 形成 ,是 影响 脑 出 血 死亡 率 及 功能 恢复 
的 主要 因素 。 积极 控制 脑 水 肿 .降低 颅 内 压 (intracranial pressure;,ICP) 是 脑 出 血 和 急性 期 治疗 的 重 
要 环节 。 不 建议 应 用 激素 治疗 减轻 脑 水 肿 。 

(3) 调整 血压 :一 般 认为 ICH 患者 血压 升 高 是 机 体 针对 ICP ,为 保证 脑 组 织 血 供 的 血管 自动 
调节 反应 , 随 着 ICP 的 下 降 血压 也 会 下 降 , 因 此 降低 血压 应 首先 以 进行 脱水 降 颅 压 治疗 为 基础 。 
但 如 果 血 压 过 高 ,又 会 增加 再 出 血 的 风险 ,因此 需要 控制 血压 。 调 控 血 压 时 应 考虑 患者 的 年 龄 、 
有 无 高 血压 史 .有 无 颅 内 高 压 .出 血 原因 及 发 病 时 间 等 因素 。 
一 般 来 说 , 当 收缩 讨 > 200mmHg 或 平均 动脉 压 >150mmHg 时 ,要 用 持续 静脉 降 压 药物 积 
极 降低 血压 ; 当 收缩 压 > 180mmHg 或 平均 动脉 压 > 130mmHg 时 ,如 果 同 时 有 疑似 颅 内 压 增 
高 的 证 据 , 要 考虑 监测 颅 内 压 ,可 用 间断 或 持续 静脉 降 奈 药物 来 降低 血压 ,但 要 保证 脑 灌注 压 
> 60~80mmHg; 如 果 没 有 颅 内 压 增高 的 证 据 , 降 压 目标 则 为 160/90mmHg 或 平均 动脉 压 110mmHg。 
降 血 压 不 能 过 快 ,要 加 强 监测 ,防止 因 血 压 下 降 过 快 引起 脑 低 灌注 。 脑 出 血 恢复 期 应 积极 控制 
高 血压, 尽 昌 将 血压 控制 在 正常 范围 内 。 

(4) 止血 治疗 :止血 药物 如 6- 氨基 已 酸 、 氨 甲 茶 酸 . 巴 曲 酶 等 对 高 血压 动脉 硬化 性 出 血 的 作 
用 不 大 - 如 果 有 凝血 功能 障碍 ,可 针对 性 给 予 止血 药物 治疗 ,例如 肝素 治疗 并 发 的 脑 出 血 可 用 
鱼 精 蛋白 中 和 ， 华 法 林 治 疗 并 发 的 脑 出 血 可 用 维生素 K, 持 抗 。 

(5) 亚 低温 治疗 :是 脑 出 血 的 和 辅助 治疗 方法 ,可 能 有 一 定 效果 ,可 在 临床 当中 试用 。 

(6) 其 他 : 抗 利尿 激素 分 泌 异 常 综合 征 , 又 称 稀释 性 低 钠 血 症 ,可 发 生 于 约 10% 的 ICH 患者 。 
因 经 尿 排 钠 增 多 , 血 钠 降低 ,从 而 加 重 脑 水 肿 。 应 限制 水 摄 入 量 在 800~1000mld , 补 钠 9~12g/d。 
脑 耗 盐 综合 征 系 因 心 钠 素 分 泌 过 高 所 致 的 低 钠 血 症 ,治疗 时 应 输液 补 钠 。 低 钠 血 症 家 缓慢 纠正 
符 则 可 导致 脑 桥 中 央 艇 鞘 深 解 症 。 中 枢 性 高 热 大 多 采用 物理 降温 ,有 学 者 提出 可 用 多 巴 胶 能 受 
体 激动 剂 如 省 隐 这 进行 治疗 。 下 歧 深 欧 脉 血栓 形成 高 危 患 者 ,一般 在 1CH 出 血 停止 ,病情 稳定 
和 血压 控制 良好 的 情况 下 ,可 给 予 小 剂量 的 低 分 子 肝 抗 凝 治疗 

2. 外 科 治 疗 严重 脑 出 血 危 及 患者 生命 时 内 科 治 疗 通常 无 效 ,外 科 治 疗 则 有 可 能 挽救 生 
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命 ; 但 如 果 患 普 预 期 大 在 .外 科 治 疗 绞 内 科 治 疗 通常 增加 严重 残疾 风险 。 主 要 手术 方法 包括 :去 

骨 辩 减 压 术 .小峰 窗 下 需 丰 是 汪 除 术 .后 孔 血 种 抽 吸 术 和 脑室 穿刺 引流 术 等 。 
目前 对 于 外 科 手术 适应 证 ,方法 和 时 机 选择 尚 无 一 致 性 意见 ,主要 应 根据 出 血 部 位 、 病 因 、 
生年 龄 . 意 刘 状态 .全 号 状况 决定 、 一 般 认 为 手术 宣 在 早期 (发病 后 6~24 小 时 内 ) 


通 带 下 刀 情 况 告 旧 攻 虑 于 术 治 疗 : 
(1) 基底 核 攻 咎 靠 此 以 上 是 (将 核 出 年 二 30ml .丘脑 出 血 过 15Sml)。 
(2) at 10ml 或 直径 =3cm. 或 合并 明显 脑 积 水 。 


(4) 吉 蚂 i mb hh ; 


3. ee 了 了 Ms 只 尽早 进行 康复 治疗 。 


i 1 

脑 出 血 总 体 预后 较 差 ， 脑 水 种 , 颅 内 奈 增 高 和 脑 疝 形成 是 致死 的 主要 原因 。 预 后 与 出 血 量 
出 血 部 位 .意识 状态 及 有 有 无 并 发 症 有 关 。 脑 干 .丘脑 和 大 量 脑 室 出 血 预 后 较 差 。 与 脑 梗死 不 同 ， 
不 少 脑 出 血 患 者 起 初 的 严重 神经 功能 缺损 可 以 相对 恢复 良好 ,甚至 可 以 完全 恢复 正常 。 如 果 血 
压 控 制 良 好 ,一 般 高 自 奈 脑 出 血 的 复发 相对 较 低 .但 动 一 静脉 在 管 畸形 所 致 脑 出血 例 外 ,年 再 发 
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颅 内 血管 破 弄 ,血液 流入 蛛网 膜 下 上 腔 , 称 之 为 蛛网 膜 下 腔 出 血 (subarachnoid hemorrhage, 
SAH)。 分 为 外 伤 性 和 自发 性 两 各 情况。 自发 性 又 分 为 原 发 性 和 继 发 性 两 种 类 型 。 原 发 性 蛛网 
膜 下 腔 剖 2 i 或 脑 表 面 血管 病变 (如 先天 性 动脉 癌 、 脑 血管 畸形 、 高 血压 脑 动脉 硬化 所 致 的 
微 动 脉 瘤 等 ) 破裂 ,血液 流入 到 蛛网 膜 下 腔 , 占 急性 脑 卒中 的 10% 左右 ; 继 发 性 蛛网 膜 下 腔 出 血 
为 脑 内 血肿 穿 破 脑 组 织 , 血液 流 入 蛛网 膜 下 腔 。 本 节 重点 介绍 先天 性 动脉 瘤 破裂 所 致 的 原 发 性 
蛛网 膜 下 膝 出 血 , 即 动脉 瘤 性 蛛网 膜 下 腔 出 血 。 

【 病因 及 发 病 机 制 】 

1. 病因 

(1) 颇 内 动脉 冯 : 是 最 常见 的 病因 ( 约 占 50%~80%)。 其 中 先天 性 票 粒 样 动脉 况 约 占 75%， 
还 可 见 高 血压 ,动脉 粥 样 硬化 所 致 梭 形 动脉 瘤 及 感染 所 致 的 真菌 性 动脉 瘤 等 。 

(2) 血管 畸形 : 约 占 SAH 病因 的 10% ,其 中 动静 脉 畸形 (AVM) 占 血管 畸形 的 80%。 多 见于 
青年 人 ,90% 以 上 位 于 幕 上 ,常见 于 大 脑 中 动脉 分 布 区 。 

(3) 其 他 :如 moyamoya 病 ( 占 儿童 SAH 的 20%)\ 颅 内 肿瘤 .垂体 萃 中 .血液 系统 疾病 , 颅 内 
静脉 系统 血栓 和 抗 凝 治疗 并 发 症 等 。 此 外 , 约 10% 患者 病因 不 明 。 

2. rr 

(1) 动脉 瘤 : 粟 粒 样 动脉 瘤 可 能 与 遗传 和 先天 性 发 育 缺 陷 有 关 , 尸 解 发 现 约 80% 的 患者 
Willis 坏 动 脉 壁 弹力 层 及 中 膜 发 育 异 常 或 受 损 , 随 年 龄 增长 由 于 动脉 壁 粥 样 硬化 .高 血压 和 血 涡 
流 冲击 等 因素 影响 ,动脉 壁 阐 性 减弱 , 管 壁 薄弱 处 逐渐 向 外 及 胀 突出 ,形成 衷 状 动脉 瘤 、 体 积 从 
2mm~3cm 不 等 ,平均 7.5mm ”炎症 动脉 冶 是 由 动脉 火 或 鼎 内 炎症 引起 的 血管 变 、 

(2) 脑 动静 脉 畸 形 : 是 发 育 异 常 形成 的 畸形 血管 团 , 血 管 壁 海 弱 处 于 破 弄 临 界 状态 ,激动 或 


A 


不 明显 诱因 可 导 敏 破裂 芝 , 记 
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(3) 其 他 :如 肿瘤 或 转移 瘤 直接 侵蚀 血 管 ,引起 血管 壁 病变 ,最 终 导 致 破裂 出 血 - 
【 病理 及 病理 生理 】 
1. 病理 ”动脉 痛 主 要 位 于 Willis 环 及 其 主要 分 支 血 管 ,尤其 是 动脉 的 分 又 处 ,80%-~90% 位 
于 脑 底 动脉 环 前 部 ,特别 是 后 交通 动脉 和 颈 内 动脉 的 连接 处 ( 约 40%)、 前 交通 动脉 与 大 脑 前 动 
脉 分 叉 处 ( 约 30%) 大脑 中 动脉 在 外 侧 裂 第 一 个 主要 分 支 处 ( 约 20%)- 后 循环 动脉 痛 最 常见 
于 基底 动脉 尖端 或 椎 动脉 与 小 脑 后 下 动脉 的 连接 处 ,动脉 瘤 多 为 单 发 , 约 20% 为 多 发 ,多 位 于 
两 侧 相同 动脉 (又 称 为 “镜像 动脉 瘤 ” )。 动脉 瘤 随 着 年 龄 的 增长 ,破裂 的 几率 增加 ,高峰 年 龄 为 
35~65 岁 ,动脉 瘤 的 大 小 与 破裂 有 关 , 直径 大 于 10mm 极 易 出 血 ;不 规则 或 多 踢 状 ,位 于 窍 隆 处 的 
动脉 瘤 易 破 询 。 动 静脉 畸形 由 异常 血管 交通 形成 ,常见 于 大 脑 中 动脉 分 布 区 。 蛛 网 膜 下 腔 出 血 
可 见 旦 紫红 色 的 血液 沉积 在 脑 底 池 和 痊 入 池 中 ,如 鞍 上 池 , 脑 桥 小 脑 脚 池 、 环 池 、 小 脑 延 徐 池 和 
终 池 等 。 出 血 量 大 时 可 形成 薄 层 血 凝 块 著 盖 于 颅 底 血管 .神经 和 脑 表 面 ,蛛网 膜 呈 无 菌 性 炎症 
反应 及 软 膜 增 厚 ,导致 脑 组 织 与 血管 或 神经 粘连 。 脑 实质 内 广泛 白质 水 肿 , 皮 质 可 见 多 发 班 片 
状 缺 血 灶 。 
2. 病理 生理 SAH 能 引起 一 系列 病理 生理 改变 : 
(1) 血液 流入 蛛网 膜 下 腔 刺 激 痛觉 敏感 结构 引起 头痛 , 颅 内 容积 增加 使 ICP 增高 可 加 剧 头 
痛 , 导 致 玻璃 体 下 视网膜 出 血 ,甚至 发 生 脑 疝 。 
(2) 颅 内 压 达 到 系统 灌注 压 时 脑 血 流 急剧 下 降 , 血 管 瘤 破裂 伴 发 的 冲击 作用 可 能 是 约 50% 
的 患者 发 病 时 出 现 意识 丧失 的 原因 。 
(3) 颅 底 或 脑室 内 血液 凝固 使 CSF 回流 受阻 ,30%-70% 的 患者 早期 出 现 急 性 阻塞 性 脑 积 水 ， 
红 蛋 白 及 含 铁血 黄 素 沉积 于 蛛网 膜 颗 粒 也 可 导致 CSF 回流 受阻 ,出 现 交 通 性 脑 积 水 和 脑室 扩张 。 
(4) 蛛网 膜 下 腔 血 细胞 骨 解 释放 各 种 炎症 物质 引起 化 学 性 脑膜 炎 ,CSEF 增多 使 ICP 增高 。 
(5) 血液 及 分 解 产 物 直接 刺激 引起 下 丘脑 功能 亲 乱 ,如 发 热血 糖 升 高 .急性 心肌 缺 血 和 心 
律 失常 等 。 
(6) 血液 释放 的 血管 活性 物质 如 5-HT ,血栓 烷 A2(TXA2) 和 组 织 胺 等 可 刺激 血管 和 脑膜 , 引 
起 血管 痉挛 ,严重 者 致 脑 梗死 
《7) 动脉 瘤 出 血 常 限于 蛛网 膜 下 腔 ,一 般 不 造成 局 灶 性 脑 损害 ,神经 系统 检查 很 少 发 现 局 灯 
体征 ,但 大 脑 中 动脉 动脉 况 .动静 脉 畸 形 破裂 较 常见 局 灶 性 异常 。 


【 临床 表现 】 
1. 一 般 症状 SAH 临床 表现 差异 较 大 , 轻 者 可 没有 明显 临床 症状 和 体征 , 重 者 可 突然 嘲 迷 


甚至 死亡 。 以 中 青年 发 病 居多 ,起 病 突然 (数秒 或 数 分 钟 内 发 生 )， 多 数 患 者 发 病 前 有 明显 诱因 ( 剧 
烈 运 动 .过 度 疲劳 用力 排便 .情绪 激动 等 )。 

一 般 症状 主要 包括 : 

(1) 头痛 :动脉 瘤 性 SAH 的 典型 表现 是 突 发 异常 剧烈 全 头痛 ,患者 常 将 头痛 描述 为 “一 生 中 
经 历 的 最 严重 的 头痛 ” ,头痛 不 能 缓解 或 旦 进行 性 加 重 。 多 伴 发 一 过 性 意识 障碍 和 恶心 ,区 吐 。 
约 1/3 的 动脉 瘤 性 SAH 患者 发 病 前 数 日 或 数 周 有 轻微 头痛 的 表现 ,这 是 小 量 前 驱 ( 信 号 性 ) 出 血 
或 动脉 瘤 受 牵 拉 所 致 -动脉 瘤 性 SAH 的 头痛 可 持续 数 日 木 变 ,2 周 后 逐渐 减轻 ,如 头痛 再 次 加 重 ， 
常 提示 动脉 瘤 志 次 出 血 。 但 动静 脉 畸 形 破 裂 所 致 SAH 头痛 常 不 严重 。 局 部 头痛 常 可 提示 破裂 
动脉 瘤 的 部 位 。 

(2) 脑膜 刺激 征 : 患 者 出 现 颈 强 、 Kernig 征 和 Brudzinski 征 等 脑膜 刺激 征 , 以 倾 强直 最 多 见 ， 
而 老年 .衰弱 患者 或 小 量 出 血 者 ,可 无 明显 脑膜 刺激 征 。 脑 膜 刺 激 征 常 于 发 病 后 数 小 时 出 现 ， 
3~4 周 后 消失 。 

(3) 眼 部 症状 :20% 患者 眼底 可 多 玻璃 体 下 片 状 出 和 在, 发 病 1 小 时 内 即 可 出 现 , 是 急性 颅 内 
压 增 高 和 了 腿 静 肪 回流 受阻 所 致 ,对 诊断 具有 提示 。 此 外 ,眼球 活动 障 俱 也 可 提示 动脉 冶 所 在 的 
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位 置 。 

(4) 精神 症状 ; 约 259 的 患 江 可 出 更 精 神 症 状 .如 欣 快 . 诡 亡 和 幻觉 等 , 常 于 起 病 后 2~3 周 
内 自行 消失 

(5) 其 他 症状 :部 分 患 上 可 以 出 现 脑 心 综合 征 、 消 化 道 出 血 、 急 性 肺 水 肿 和 局 限 性 神经 功能 
缺损 症状 等 

2. 动脉 瘤 的 定位 症状 

(1) 矣 内 动脉 海 绢 密友 动脉 谭 : 利 者 有 前 领 和 有 眼 部 疼痛 、 血管 杂 音 、 突 眼 及 亚 JV _V 和 V , 脑 
神经 损害 所 敏 的 眼 动 订 癸 .其 做 裂 可 引起 预 内 动脉 ; 

(2) 天 内 动脉 一 后 交通 动脉 狂 : 患 省 出 现 动 眼神 E 的 表现 , 常 提示 后 交通 动脉 瘤 。 


(G3) 大 脑 中 动脉 将 : 患 可 出 现 仿 闪 、 和 失语 和 抽 摘 等 症状 ,多 提示 动脉 瘤 位 于 大 脑 中 动脉 的 第 
一 分 支 处 s 

(4) 大 脑 前 动脉 一 前 伙 通 动脉 阁 : 患 者 出 现 精神 症状 单 侧 或 双 侧 下 肢 竣 病 和 意识 障碍 等 证 
状 ,提示 动脉 冯 位 于 大 脑 前 动脉 或 前 交通 动脉 : 

(5) 大 脑 后 动脉 疗 : 患 者 出 现 同 向 和合 彰 、wWeber 综合 征 和 第 奢 脑 神经 麻痹 的 表现 。 

(6) 椎 一 些 底 动脉 玖 :患者 可 出 现 枕 部 和 面部 疼 靖 面 肌 阁 这 . 面 准 及 脑 干 受 压 等 症状 。 

8 ee 动静 脉 畸 形 患 者 男性 发 生 率 为 女性 的 2 倍 , 多 在 10~40 岁 发 病 ， 
常见 的 症状 包括 首 性 发 作 . 径 偏 次 .失语 或 视野 缺损 等 .具有 定位 意 

4. 常见 并 发 症 

(1) 再 出 血 (recurrence of hemorrhage): 是 SAH 主要 的 急性 并 发 症 , 指 病情 稳 


烈 头 痛 区 吐 - | 性 发 作 、 每 迷 雌 至 去 脑 强 直 发 作 . 菇 强直 、 Kernig 征 各 着 复查 [ 色 。 
20% 的 动脉 瘤 患者 病 后 10~14 上 日 可 发 生 再 出 血 , 使 死 艺 peg 性 期 出 


血 者 较 少 见 。 
(2) 脑 血 管 竣 守 (eerebrovaseular spasm,CVS): 发 生 于 蛛网 膜 下 腔 中 血 沪 块 环线 的 血管 ,痉挛 
旺 度 与 出 血 芷 相关 ,可 导致 约 U3 以 上 病例 脑 实质 缺 血 。 临 床 症状 取决 于 发 生 痉 挛 的 血管 ， 
波动 性 的 轻 偏 次 或 失语 ,有 时 症状 还 受 侧 支 循环 和 脑 灌 注 压 的 影响 ,对 动脉 无 定 
于 死记 和 敏 残 的 重要 原因 。 病 后 3~5 天 开始 发 生 ,5~14 天 为 迟 发 性 血管 痉挛 高 峰 期 ， 
2~4 周 逐 渐 消 失 。TCD 或 DSA 可 帮助 确诊 。 
(3) 急性 或 性 脑 积 水 (hydrocephalus): 起 病 1 周 内 约 159%~20% 的 患者 发 生 急性 脑 积 水 ， 
由 于 血液 进入 肝 :和 蛛网 膜 下 腔 形成 血 凝 块 阻碍 脑 背 液 循环 通路 所 致 。 轻 者 出 现 嗜睡 . 思 
E 时 记忆 受 损 、 上 视 受 限 、 展 神经 麻 
讼 .有 i 壬 亢进 等 体征 ,严重 者 可 造成 颅 
王妃 


) 其 他 :5%~10% 的 患者 发 咎 奖 
不 少 患 wa 低 钠 血 症 . 
【 辅助 检查 】 
1. 头颅 CT 临床 疑 诊 SAH 首选 头颅 
C 弛 平 扫 检查 ， 出 血 时 期 敏感 性 高 ,可 检 出 
90% 以 上 上 的 SAH, 显 去 大脑 外 侧 裂 池 .前 纵 裂 
池 . 舱 上 池 、 脑 桥 小 脑 脚 池 , 环 池 和 后 纵 列 池 高 
密度 出 血 征 象 (和 8-6) 但 出 血 量 较 少 时 ,CT 
提 描 显示 不 清 根据 CT 结果 可 以 初步 判断 图 8-6 CT 显示 蛛网 膜 下 腔 出 血 a 


和 有 发作， 
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或 提示 颅 内 动脉 瘤 的 位 置 :如 位 于 有 贷 内 动脉 段 常 是 烤 上 池 不 对 称 积 血 ;大 脑 中 动脉 段 多 见 外 侧 
裂 积 血 ;前 交通 动脉 段 则 是 前 间 裂 基底 部 积 血 ;而 出 血 在 脚 间 池 和 环 池 ,一 般 无 动脉 阅 , 但 5% 病 
例 可 由 后 循环 动脉 瘤 引起 。 动态 CT 检查 有 助 于 了 解 出 血 的 吸收 情况 ,有 无 再 出 血 . 继 发 脑 梗死 、 
闹 积 水 及 其 程度 。 
2. 头颅 MRI 当 SAH 发 病 后 数 天 CT 检查 的 敏感 性 降低 时 ,MRI 可 发 挥 较 大 作用 。 由 习 
血红 蛋白 分 解 产 物 如 去 氧 血红 蛋白 和 正 铁 血红 人 蛋白 的 顺 磁 效 应 ,对 于 亚 急 性 期 出 血 ,尤其 是 当 
出 血 位 于 大 脑 表面 时 ,MRI 比 CT 敏感 ,通过 磁 共 振 梯度 回 波 加 权 成 像 等 方法 常 可 显示 出 血 
部 位 。 在 动静 脉 畸形 引起 的 脑 内 血肿 已 经 吸收 后 ,MRI 检查 可 以 提示 动静 脉 畸 形 存在 。 对 确诊 
SAH 而 DSA 阴性 的 患者 ,MRI 用 来 检查 其 他 引起 SAH 的 原因 。 当 颅 内 未 发 现 出 血 床 因 时 ,应 行 
次 柱 MRI 检查 排除 脊髓 海绵 状 血管 疗 或 动静 脉 畸形 等 。 

3. CT 血管 成 像 (CTA) 和 MR 血管 成 像 (MRA) 主要 用 于 有 动脉 瘤 家 族 史 或 做 裂 先 兆 者 
的 筛 查 ,动脉 瘤 患者 的 随访 ,及 DSA 不 能 进行 及 时 检查 时 的 替代 方法 。 

CTA 检查 比 DSA 更 为 快捷 、 创 伤 较 小 ,尤为 适用 于 危重 患者 ,同时 已 被 证 实 对 较 大 动脉 瘤 
的 灵敏 度 接近 于 DSA, 并 可 补充 DSA 的 结果 , 较 好 地 确定 动脉 瘤 瘤 壁 是 知 钙 化 . 痛 腔 内 是 否 有 
血栓 形成 ,动脉 瘤 与 出 血 的 关系 以 及 动脉 瘤 位 置 与 骨 性 标志 的 关系 。 日 前 , 随 着 CTA 检查 设备 
的 不 断 改进 ,国际 高 水 准 的 卒中 中 心 CTA 已 逐步 取代 DSA 成 为 诊断 有 无 动脉 六 的 首选 方法 。 
MRA 检查 不 使 用 对 比 剂 和 放射 线 , 对 直径 3~15mm 动脉 瘤 检 出 率 达 849%~100%, 但 急诊 应 用 受 
许多 因素 的 限制 ,其 空间 分 辩 率 较 差 ， 不 能 清晰 地 显示 动脉 瘤 贷 和 裁 瘤 动脉 。 

4. DSA 条 件 具备 、 病 情 许 可 时 应 争取 尽早 行 全 脑 DSA 检查 ,以 确定 有 无 动脉 痛 . 出 血 
原因 、 决 定 治疗 方法 和 判断 预后 。DSA 仍 是 临床 明确 有 无 动脉 痛 的 诊断 金 标准 ,可 明确 动脉 癌 
的 大 人 小, 位置. 与 载 瘤 动脉 的 关系 .有 无 血管 痉挛 等 解剖 学 特点 。 但 约 20%-25% 的 SAH 患者 


DSA 不 能 发 现 出 血 来 源 或 原因 - 由 于 血管 造影 可 加 重 神经 功能 损 二 ,如 脑 缺 血 .动脉 瘤 再 次 破 
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橡 出 血 等 ,因此 造影 时 机 宜 避 开 脑 血管 痉 牵 和 再 由 血 的 高 峰 期 ,一 般 出 血 3 天 内 或 3 周 后 进行 
为 宜 。 
5. 


腰椎 穿刺 如果 CT 扫描 结果 阴性 ,强烈 建议 行 腰 穿 CSF 检查 。 通 常 CT 检查 已 明确 诊 
断 者 , 腰 穿 不 作为 临床 常规 检查 。 均匀 血性 CSF 是 SAH 的 特征 性 表现 。 腰 穿 误伤 血管 所 致 的 
性 CSF ,其 颜色 从 第 1 管 至 第 3 管 逐渐 变 淡 。 血 性 CSF 离心 后 上 清 液 发 生 黄 变 ,或 者 发 现在 
哈 的 红细胞 、 含 铁血 黄 素 或 胆 红 素 结晶 的 乔 噬 细胞 ,这 些 均 提 示 CSF 中 红细胞 已 存在 一 段 时 间 ， 
支持 SAH 的 诊断 。 血性 CSF 每 1000 个 红细胞 约 导致 重 白 增 高 lmgydl; 最 初 白细胞 与 红细胞 的 
比例 与 周围 血 相 似 , 约 为 1 : 700; 数 天 后 ， 由 于 血液 引起 的 无 菌 性 化 学 性 脑膜 炎 ,可 能 出 现 反应 
性 白细胞 增多 。 
6. TCD 可 作为 非 侵入 性 技术 监测 SAH 后 脑 血 管 痉挛 情况 ， 
7. 其 他 血 常 规 ,凝血 功能 和 肝 功 能 等 检查 有 助 于 寻找 其 他 出 血 原 因 ; 心 电 图 可 显示 下 波 
高 尖 或 明显 倒置 .PR 问 期 缩短 和 出 现 高 U 波 等 异常 。 

【 诊断 及 鉴别 诊断 】 

1. 诊断 突然 发 生 的 持续 性 剧烈 头痛 ,呕吐 .脑膜 刺激 征 阳 性 , 伴 或 不 伴 意 识 障 但 ,检查 无 
局 灶 性 神经 系统 体征 ,应 高 度 怀疑 蛛网 膜 下 腔 出 血 。 同 时 CT 证 实 脑 池 和 蛛网 膜 下 腔 高 密度 征 
象 或 腰 窃 检查 示 压 力 增高 和 血性 脑 疹 液 等 可 临床 确诊 。 

2. 鉴别 诊断 

() 高 血压 性 脑 出 血 :也 可 出 现 血 性 脑 瑚 液 ,但 此 时 应 有 明显 局 灶 性 体征 如 偏瘫 .失语 等 。 
原 发 性 脑室 出 血 与 重症 SAH 患者 临床 上 难以 鉴别 ,小 脑 出 血 . 尾 状 核 头 出 血 等 因 无 明显 的 肢体 
瘫痪 临床 上 也 易 与 SAH 混淆 ,但 CT 和 DSA 检查 可 以 鉴别 ( 表 8-4) 
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表 8-4 ”上 蝶 网 膜 下 腔 出 血 与 脑 出 血 的 鉴别 要 点 


此 网 膜 下 腔 出 血 脑 出 血 


发 病 年 龄 50-65 岁 多 见 


常见 病因 高 血压 、 脑 动脉 粥 样 硬化 


起 病 速 度 数 十 分 钟 至 数 小 时 达到 高 峰 

血压 通常 显著 增高 

头 首 拔 徐 网. 剧 询 常见 , 较 剧 烈 

锻 迷 第 为 一 过 性 鱼 述 重症 患者 持续 性 昏迷 

局 炸 体 征 贷 量 二、Kernig 征 守 腹膜 币 激 年 有 性 .党 无 局 “ 偏 玫 、 偏 身 感觉 障碍 及 失语 等 局 灶 性 体征 
糙 性 体征 

眼底 可 多 玻璃 体 膜 下 片 状 出 血 眼底 动脉 硬化 ,可 见 视网膜 出 血 

头 部 CT 脑 池 .有 临 室 及 上 二 图 腊 下 腔 剖 密度 出 血 征 脑 实质 内 高 密度 病灶 

脑 疹 液 均 人 一 敌 自 性 : 洗 肉 水 样 


病毒 性 脑膜 炎 等 均 可 有 头痛 、 呕 吐 及 脑膜 刺激 征 ， 
SAH [后 发 生 化 学 性 脑膜 炎 时 .CSF 白细胞 增多 , 易 与 感染 混淆 ,但 后 者 


SAH 脑 疹 液 站 变 和 淋巴 细胞 增多 时 . 易 与 结核 性 脑膜 炎 混 淆 ,但 后 者 CSF 糖 、 握 降低 ， 


故 应 Ep 
头 部 CT 正 
(3) 脑 肿 痴 : 约 1.52 的 脑 肿 癌 可 发 生 状 洽 中 .形成 癌 内 或 瘤 劳 血肿 合并 SAH; 癌 瘤 颅 内 转 
移 .脑膜 瘤 病 或 CNS TT re 见 血 性 CSF, 但 根据 详细 的 病史 、CSF 检 出 瘤 或 (和 ) 癌 细胞 及 头 
部 CT 可 以 鉴别 。 
(4) 其 他 : 某 些 老年 患者 ,头痛 ,呕吐 均 不 明显 ,而 以 突然 出 现 的 精神 障碍 为 主要 症状 ,临床 
工作 中 应 予 注 
【治疗 】 
急性 期 治疗 目的 是 防治 再 出 血 ,降低 颅 内 奈 , 防 涌 继 发 性 脑 血管 痉挛 ,减少 并 发 症 ,寻找 出 
血 原因 .治疗 原 发 病 和 预防 复发 。SAH 应 急诊 收入 院 诊 治 , 并 尽早 查 明 病因 ,决定 是 否 外 科 治 疗 。 
手术 治疗 选择 和 预后 判断 主要 依据 SAH 的 临床 病情 分 级 ,一 般 可 采用 Hunt 和 Hess 分 级 ( 表 8-5)。 
Hunt 和 Hess 分 级 硅 仁 级 时 ,多 早期 行 于 术 夹 闭 动脉 瘤 或 者 介入 栓塞 治疗 。 建 议 尽量 在 可 同时 
是 供 外 科 和 血管 内 涌 疗 这 两 种 疗法 的 医院 内 对 患者 进行 治疗 。 


表 8-5 ”动脉 瘤 性 SAH 患者 Hunt 和 Hess 临床 分 级 


级 别 标 准 
0 未 破 列 动用 阁 
[ 级 无 症状 或 轻微 头痛 
开 级 中 -重度 头痛 .脑膜 抽 激 征 、 脑 神经 麻辣 
亚 级 嗜睡 .意识 混沌 . 轻 度 局 灶 性 神经 体征 
IV 级 等 迷 , 中 或 重度 偏 潍 、 有 早期 去 脑 强 直 或 自主 神经 功能 亲 乱 
V 级 码 迷 .去 大 脑 强直 ` 濒 死 状态 
1. 一 般 处 理 


(1) 保持 生命 体征 稳定 :有 条 件 时 应 收入 重症 监护 室 ,密切 监测 生命 体征 和 神经 系统 体征 的 


民 


过 
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变化 ;保持 气 道 通畅 ,维持 稳定 的 呼吸 .循环 系统 功能 。 

(2) 降低 高 颅 压 :主要 使 用 脱水 剂 ,如 甘露 醇 、 呈 塞 米 、 甘 油 打 糖 或 生 油 氢化 钠 , 也 可 以 酌情 
白 和 蛋白 。 

(3) 避免 用 力 和 情绪 波动 ,保持 大 便 通畅 :烦躁 者 予 镇 静 药 ,头痛 了 巴 镇 痛 药 。 注意 慎 用 阿 
司 匹 林 等 可 能 影响 凝血 功能 的 非 省 体 类 消炎 镇 痢 药 物 或 吗啡 . 哌 替 哇 等 可 能 影响 呼吸 功能 的 
(4) 其 他 对 症 支持 治疗 ;包括 维持 水 .电解 质 平衡 ,给 予 高 纤维 .高 能 是 饮食 ,加强 护 理 必 
预防 尿 路 感染 和 吸入 性 肺炎 等 。 

2. 预防 再 出 血 

(1) 绝对 卧床 休息 :4~6 周 。 

(2) 调控 血压 :防止 血压 过 高 导致 再 出 血 , 同 时 注 
> 125mmHg 或 收缩 压 > 180mmHg ,可 在 血压 监测 下 静脉 持 玫 安 全 的 降 压 药 。 最 好 ; 
用 尼 卡 地 平 . 拉 贝 洛 尔 和 艾 司 治 尔 等 降 奈 药 。 一 般 应 将 收缩 不 控制 在 160mmHg 以 下 。 若 患者 
出 现 急 性 神经 系统 症状 , 则 最 好 不 要 选择 硝 普 钠 ,因为 硝 普 钠 有 升 高 颅 内 奈 的 不 良 反 应 ,长 时 间 
输 注 还 有 可 能 引起 中 毒 。 

(3) 抗 纤 溶 药 物 :SAH 不 同 于 脑 肉 出血, 出 血 部 位 没有 脑 组 织 的 压迫 止血 作用 ,可 适当 应 用 
上 血 药物 ,如 6- 氨基 已 酸 、 氨 甲苯 酸 和 酚 磺 乙 胶 等 抗 纤 洲 药物 。 抗 纤 深 药物 虽然 可 以 减少 再 出 
1L, 但 增加 了 SAH 患者 缺 血性 卒中 的 发 生 率 。 尽 管 较 早 的 研究 证 实 , 抗 纤 溶 药 的 总 体 结果 是 阴 
性 的 ,但 新 近 的 证 据 提示 ,早期 短程 (<72 小 时 ) 应 用 抗 纤 溶 药 结合 早期 治疗 动脉 瘤 , 随后 停 用 搞 
纤 溶 药 , 并 预防 低 血 容量 和 血管 痉挛 (包括 同时 使 用 尼 英 地 平 ), 是 较 好 的 治疗 策略 。 如 果 患 者 的 
管 疗 训 风险 低 和 (或 ) 推迟 手术 能 产生 有 利 影响 ,也 可 以 考虑 用 抗 纤 深 药 预 防 再 出 血 。 

(4) 破裂 动脉 瘤 的 外 科 和 血管 内 治疗 :动脉 瘤 夹 闭 或 血管 内 治疗 是 预防 SAH 再 出 血 最 有 效 

法 。 与 动脉 癌 完 全 闭塞 相 比 较 , 行 动脉 病 包 误 术 ` 夹 闭 不 全 及 不 完全 栓塞 动脉 瘤 , 再 出 

所 -因此 ,应 尽 可 能 完全 闭塞 动脉 痛 。 血 管内 治疗 或 手术 治疗 方法 的 选择 应 根据 患 
的 病情 及 动脉 瘤 的 特点 由 多 学 科 医 师 来 讨论 决定 。Hunt 和 Hess 分 级 < 而 级 时 ,推荐 发 病 早 其 
(3 天 内 ) 尽早 进行 治疗 。JV .V 级 患者 手术 治疗 或 内 科 治 疗 的 预后 均 差 ,是 否 需 进行 血管 内 治 
疗 或 手术 治疗 仍 有 较 大 争议 ,但 经 内 科 治 疗 病情 好 转 后 可 行 延迟 性 (10-14 天 ) 血管 内 治疗 或 手 
术 治 疗 。 

3. 脑 血管 痉挛 防治 ”口服 尼 英 地 平 能 有 效 减 少 SAH 引发 的 不 良 结局 。 推 荐 早期 使 用 口服 
或 静脉 桶 入 尼 英 地 平 改 善 患 者 预后 。 其 他 钼 持 抗 剂 的 疗效 仍 不 确定 。 应 在 破裂 动脉 瘤 的 早期 
管理 阶段 即 开始 防治 脑 血管 痉挛 ,维持 正常 循环 血 容量 ,避免 低 血 容量 。 在 出 现 迟 发 性 脑 缺 血 
时 ,推荐 升 高 血压 治疗 。 不 建议 容量 扩张 和 球 缆 血管 成 形 术 来 预防 脑 血 管 痉 窑 的 发 生 。 症 状 性 

守 痉 窑 的 可 行 治疗 方法 是 脑 血 管 成 形 术 和 (或 ) 选择 性 动脉 内 血管 扩张 器 治疗 ,尤其 是 在 升 

高 高 血压 治疗 后 还 没有 快速 见 到 效果 时 ,可 视 临 床 具体 情况 而 定 。 
4. 脑 积 水 处 理 SAH 急性 期 合并 症状 性 脑 积 水 应 进行 脑 状 液 分 流 术 治疗 。 对 SAH 后 合并 
慢性 症状 性 脑 积 水 患 者 ,推荐 进行 永久 的 脑 疹 液 分 流 术 。 
5. 疗 病 的 防治 ”可 在 SAH 出 血 后 的 早期 ,对 患者 预防 性 应 用 抗 惊 县 药 。 不 推荐 对 患者 长 
其 使 用 抗 惊 胸 药 ,但 车 患者 有 以 下 危险 因素 ,如 冶 痛 发 作 史 . 脑 实质 血肿 . 脑 梗死 或 大 脑 中 动脉 
动脉 瘤 ,可 考虑 使 用 。 
6. 低 钠 血 症 及 低 血 容量 的 处 理 ” 某 些 串 者 可 能 需要 联合 应 用 中 心静 脉 压 .肺动脉 枫 拷 、 液 
平衡 和 体重 等 指标 来 监测 血 容量 变化 。 应 避免 给 予 大 剂量 低 张 液体 和 过 度 使 用 利尿 药 . 可 
用 等 张 液 来 纠正 低 血 容量 ,使 用 醋酸 握 氧 可 的 松 和 高 张 盐 术 来 纠正 低 钠 血 症 

7. 放 脑 状 液 疗法 ”每 次 释放 CSF 10~20ml, 每 周 2 次 ,可 以 促进 血液 吸收 和 绥 解 头痛 ,也 可 


嵌 


意 维持 脑 灌 注 压 。 如果 平均 动脉 


1 
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能 减少 脑 血 管 竣 宇和 和 临 各 水 发 生 但 应 等 坦 脑 疝 , 颅 内 感染 和 再 出 血 的 危险 。 

8. 预防 

(DD) 控制 危险 国 素 :包括 高 血压 吸烟、 融 酒 吸毒 等 . 

(2) 第 查 和 处 理 高 爷 人 格 疯 坟 仇 a 动脉 辣 : 破 裂 动脉 癌 患 者 经 治疗 后 每 年 新 发 动脉 瘤 的 
概率 为 1%~2% ,对 此 类 患 闪 进行 这 随访 具有 一 定 的 意义 。 若 在 动脉 瘤 破裂 前 就 对 其 
进行 于 预 , 则 有 可 能 避免 SAH 常 来 的 巨大 范 害 但 预防 性 处 理 未 破裂 动脉 冶 目 前 的 争议 很 大 ， 
应 谨慎 处 理 , 充 分 仅 衡 卡 拓 益 和 jl 防 

【预后 】 

SAH 总 体 预 后 绞 关 ,二 缮 寻 康 高 


4507. i 活 者 亦 有 很 高 的 致 残 率 。SAH 预后 与 病因 、 出 血 
部 位 .出 血 直 有 无 诈 发 证 及 是 备 得 到 、 对 疗 有 关 。 动脉 瘤 性 SAH 死亡 率 高 , 约 12% 的 患者 
到 达 医 院 前 死 三 .20% 处 于 入 [ 院 后 ， a 酒 作 一 半 计 加 永久 性 残疾 ,主要 是 认 知 功能 障碍 。 未 经 外 
科 治 疗 者 约 20% 人 于 于 寿 叫 血 , 弦 六 多 在 出 血 后 最 初 数 日 。90% 的 颅 内 AVM 破裂 患者 可 以 恢复 ， 
再 出 血 风 险 较 小 


( 贺 茂 林 ) 


第 五 节 ”上 脑 血 管 疾病 的 危险 因素 及 其 预防 


脑 血管 疾病 的 危险 因素 是 指 经 流行 病 学 研究 证 明 的 与 脑 血管 疾病 发 生 和 发 展 有 直接 关联 
的 因素 。 对 CVD 危险 因素 的 识别 和 干巴 ,是 CVD 预防 和 治疗 的 重要 基础 ,是 降低 其 发 病 率 和 
死亡 率 的 关键 。 

【 脑 血 管 病 的 危险 因素 】 

CVD 往往 是 多 种 危险 因素 共同 作用 的 结果 .单一 危险 因素 与 CVD 的 发 病 并 不 一 定 有 着 必 
然 的 因果 关系 .对 任何 个 体 米 说 ,一 个 或 多 个 危险 因素 存在 , 虽 不 能 预测 脑 血 管 病 的 发 病 , 但 将 
增加 脑 血 管 病 发 病 的 几率 .CVD 的 危险 因素 分 为 可 干预 危险 因素 和 不 可 干预 危险 因素 两 大 类 
其 中 可 干预 危险 因素 是 CVD 预防 的 主要 针对 目标 - 

(一 ) 不 可 干预 的 危险 因素 

1. 年 龄 ” 脑 血 管 病 的 发 病 率 、. 患 病 率 和 死亡 率 均 与 年 龄 呈正 相关 。55 岁 以 后 发 病 率 明显 
增加 ,每 增加 10 岁 , 蓉 中 发 生 率 约 增加 1 倍 。 

2. 性 别 ” 流 行 病 学 资料 显示 ,男性 卒中 的 发 病 率 高 于 女性 。 

3. 遗传 因素 ”父亲 或 母亲 有 谷中 史 的 子女 均 增 加 卒中 风险 ,其 相对 危险 度 (relative risk， 
RR 值 ) 分 别 是 2.4 和 1.4。 心 源 性 脑 栓塞 家 族 史 比 其 他 类 型 卒中 家 族 史 增加 众 中 风险 较 少 。 某 
些 :疾病 如 伴 皮 质 下 梗 匹 和 白质 脑病 的 常 染色 体 显 性 遗传 性 动脉 病 、Fabry 病 和 遗传 性 高 
凝 状 态 均 增加 华中 的 发 生 率 。 

4. 种 族 ”黑人 比 白 种 人 发 生 座 中 的 风险 高 ,中 国人 和 日 本 人 发 生 卒 中 的 风险 也 较 高 。 

(二 ) 可 干预 的 危险 因素 

1. 高 血压 ”是 脑 侍 中 最 rig er ee 素 。 收 缩 压 和 舒张 压 的 升 高 都 与 脑 浴 中 的 
发 病 风 险 正 相关 ,并 呈 线 性 关系 。 明 收 缩 斥 > 160mmHg 和 (或 ) 舒张 压 >95mmHg, 葵 卒中 
相对 风险 约 为 血 太 正常 者 的 4 倍 。 在 控制 了 其 他 危险 因素 后 ,收缩 压 每 升 高 10mmHg .卒中 发 病 
的 相对 危险 增加 49% ,舒张 压 每 增加 SmmHg ,学 中 发 病 的 相对 危险 增加 46%。 

2. 吸烟 可 以 影响 全 身 血 管 和 血液 系统 ,如 加 速 血 答 硬 化 . 升 高 血浆 纤维 蛋白 原水 平 、 促 
使 血小板 聚集 .降低 高 冤 度 脂 重 白水 平等 。 尼 击 丁 还 可 刺激 交感 神经 促使 血管 收缩 、. 血 讨 升 高 。 
收 烟 者 与 不 吸烟 者 相 比 ,其 缺 血性 党 中 的 RR 值 是 1.9, 蛛 网 腊 下 腔 出 血 的 RR 值 是 2.9。 另 有 研 
究 表 明 吸 烟 可 以 使 出 血性 特 中 的 风险 大 高 2~4 信 ，。 长 期 被 动 吸烟 省 比 不 暴露 于 吸烟 环境 省 发 
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生 卒 中 的 相对 危险 增加 1.82 倍 。 

3. 糖尿 病 是 缺 血 性 华中 的 独立 危险 因素 ,其 RR 波动 在 1.8~6.0 之 间 , 但 不 是 出 血性 卒中 
的 独立 危险 因素 。 

4. 心房 颤动 ”在 调整 其 他 血管 危险 因素 后 ,单独 心房 闯 动 可 以 使 卒中 的 风险 增加 3~4 售 。 

5. 其 他 心脏 病 ”如 心脏 软 膜 修补 术 后 心肌 梗死 .扩张 型 心肌 病 、 心 脏 病 的 国术 期 、 心 导管 
和 血管 内 治疗 、 心 脏 起 捕 器 和 射频 消融 等 均 增加 栓塞 性 卒中 的 发 生 率 ， 

6. 血脂 异常 与 缺 血性 淮 中 发 生 率 之 间 存 在 着 明显 的 相关 性 。 总 胆固醇 每 增加 lmmol/L， 
缺 血性 卒中 相对 风险 升 高 25%。 高 密度 脂 蛋白 每 增加 1mmol/L, 缺 血性 卒中 相对 风险 降低 479%。 
多 数 研 究 显 示 低 胆 固 醇 水 平 出 血性 卒中 的 相对 风险 升 高 。 

7. 无 症状 性 颈 动脉 狭窄 ”是 明确 的 卒中 独立 危险 因素 ,其 RR 是 2.0。 短期 (2~3 年 ) 随访 
研究 显示 ,无 症状 颈 动脉 狭 窗 (50%-99% ) 脑 卒中 发 生 率 为 每 年 1%~3.4%; 长 期 随访 研究 显示 ， 
无 症状 颈 动 脉 狭窄 (50%-~99%)10 年 脑 卒中 发 病 率 为 9.3% ,15 年 脑 卒 中 发 病 率 为 16.6%。 

8. 镰 状 细胞 贫血 基因 异常 的 纯 合 子 患 者 ,20 岁 前 脑 卒 中 累计 发 病 率 超过 11%, 日 大 部 分 
在 儿童 期 发 病 。 

9. 绝经 后 雌 激素 替代 治疗 ”研究 显示 峻 激素 加 孕 激 素 替 代 治 疗 明显 增加 缺 血性 脑 洽 中 的 
风险 。 
10. 膳食 和 营养 ”每 天 增加 摄 和 人 蔬菜 和 水 果 , 脑 卒中 相对 危险 度 减 少 。 每 日 维生素 C . 维 生 
素 玉 及 类 胡 葛 卜 素 摄 入 量 与 脑 卒中 的 风险 无 显著 相关 性 。 低 钠 、 高 钟 报 入 可 降低 脑 卒中 风险 ， 
[能 与 降低 血压 有 关 。 

11. 运动 和 锻炼 ”与 缺乏 运动 的 人 群 相 比 ,体力 活动 能 够 降低 卒中 或 死亡 风险 27%; 与 不 

锻炼 的 人 群 相 比 ,中 等 运动 程度 能 够 降低 卒中 风险 2096。 

12. 肥胖 肥胖 人 群 易 患 心 脑 血管 病 ,这 与 肥胖 可 导致 高 血压 .高 血脂 .高 血糖 是 分 不 开 
的 。 国 内 研究 表明 ,肥胖 者 缺 血性 卒中 发 病 的 RR 是 20。 
13. 饮酒 过 量 轻 , 中 度 饮酒 对 卒中 有 保护 作用 ,而 过 量 饮 酒 使 卒中 风险 升 高 。 
14. 其 他 包括 代谢 综合 征 .口服 避孕 药 ,药物 滥用 ` 睡 虐 呼 吸 障碍 病 、 偏 头痛 、 高 同型 半 胱 


| 


氨 酸 血 症 、 高 脂 蛋白 血 症 、 高 脂 蛋白 相关 的 磅 脂 酶 A 升 高 高 凝 炎症、 感染 、 血 流动 力学 异常 、 
血 竺 度 增高 .纤维 蛋白 原 升 高 及 血小板 聚集 功能 亢进 等 。 
【 脑 血管 病 的 预防 】 


循 证 医学 证 据 表明 ,对 CVD 的 危险 因素 进行 早期 干预 ,可 以 有 效 地 降低 CVD 的 发 病 率 。 

(一 ) 脑 血管 病 的 一 级 预防 

脑 血 管 病 的 一 级 预防 是 指 首次 脑 血管 病 发 病 的 预防 , 即 对 有 华中 倾向 . 尚 无 华中 病史 的 个 
体 , 通 过 早期 改变 不 健康 的 生活 方式 ,积极 控制 各 种 可 控 危 险 因素 ,达到 使 脑 血管 病 不 发 生 或 推 
述 发 生 的 目的 。 主 要 预防 措施 包括 : 

1. 高 血压 ”防治 措施 包括 限制 食盐 摄 入 量 ,减少 腾 食 中 脂肪 含量 ,减轻 体重 .适当 体育 运 
动 .减少 饮酒 量 及 长 期 坚持 降 压 药物 治疗 。 普 通 高 血压 应 控制 在 140090mmlig 以 下 ,对 高 血压 合 
并 糖尿 病 或 骨 病 者 ,血压 一 般 应 控制 在 130/80mmHg 以 下 。 老 年 人 (年 龄 > 65 岁 ) 收缩 压 - 股 应 
降 至 150mmHg 以 下 ,如 能 耐 受 , 还 可 进一步 降低 。 

2. 吸烟 吸烟 考 应 戒烟 ,可 用 尼古丁 替代 品 及 口服 戒烟 药 。 

3. 高 脂 血 症 血脂 异常 患者 依据 其 危险 分 层 决定 血脂 的 月 标 值 。 主 要 以 低 密度 脂 蛋 白 胆 
回 醉 (LDL-C) 作 为 血脂 的 调控 目标 ,将 LDL-C 降 至 2.59mmol/L 以 下 或 使 LDI-G 水 平 比 基 线 下 
降 30%~40%。 但 己 发 生 心血 管事 件 或 高 危 的 高 血压 患者 .糖尿病 患者 ,不 论 基线 LDL-C 水 平 如 
何 , 均 提倡 采用 他 汀 类 药物 治疗 ,将 LDL-C 降 至 2.07mmol/L 以 下 .血脂 调控 首先 应 进行 治疗 中 
生活 方式 改变 ,改变 生活 方式 无 效 者 采用 药物 治疗 
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4. 糖尿 病 湖上 由 痢 患 
糖化 血红 和 蛋白 、 空 腊 出 ; 
2~3 个 月 血糖 控制 仿 不 ; 
血糖 血压 的 基 储 瑟 .联合 他 站 
物 首先 选择 ACEI 或 ARB 
See I eh 斋 到 cs ` 出 血 风险 评估 、 患 者 意愿 以 及 当地 医 
:有 任何 一 种 高 度 危险 因素 (如 风湿 
或 大 2 种 中 度 危 他 险 因素 (如 年 龄 超过 75 岁 ,高 血压 、 
者. 应 选择 华 法 林 抗 凝 治疗 。 对 于 无 其 他 卒中 危险 因素 者 ， 
:: 仅 有 一 种 中 度 危 险 因 素 者 ,建议 使 用 阿司匹林 或 华 法 林 抗 凝 


年 频 改进 生活 方式 .首先 控制 饮食 ,加强 体育 锻炼 。 理 想 血 糖 控制 为 
三 入 及 血 社 波 动 均 控制 良好 ,一 般 目 标 为 糖化 血红 蛋白 小 于 7%。 

或 使 用 胰岛 素 治 疗 。 糖 尿 病 患者 在 严格 控制 
j 物 可 有 效 降低 俯 中 的 风险 。 糖 尿 病 合并 高 血压 患者 降 压 药 


性 必 心 此 站) 辣 、 区 油 区 
糖尿 病 心力 衰竭 等 ) 的 心情 
建议 使 用 阿 司 瞻 林 抗 血小板 党 
治疗 。 

6. 无 症状 性 颈 动 脉 狭窄 ”人 革 中 商 危 患者 ( 导 
( 围 术 期 学 中 利 死 三 发 生 迪 <3% 的 医院 ) 可 以 考 F i 动脉 内 膜 切 除 术 ; 但 CAS 是 否 可 以 替代 
CEA 治疗 目前 尚 人 不 明确 对 于 行 CEA 风险 较 高 的 患者 ,可 以 考虑 做 CAS。 

7. 阿司匹林 推 范 在 谷中 风险 是 够 高 U0 年 心 脑 血 管事 件 风 险 为 6%~10%) 的 个 体 中 使 用 
小 剂量 阿 司 此 林 (每 日 50~150mg) 进行 心 脑 血管 病 的 一 级 预防 。 不 推荐 阿司匹林 用 于 低 危 人 和 群 
的 卒中 一 级 预防 。 不 推荐 其 他 抗 血 小 板 药 物 用 于 人 卒 中 一 级 预防 。 

8. 膳食 和 营养 ”每 日 饮食 种 类 应 多 样 化 .使 能 量 和 营养 的 摄 入 趋 于 合理 ;采用 包括 水 果蔬 
菜 和 低 脂 奶 和 制品 以 及 总 脂 os 利 饱 和 脂肪 含 基 较 低 的 均衡 食谱 。 建 议 降 低 钠 摄 入 量 和 增加 钾 摄 
入 量 ,推荐 的 食盐 摄 人 证 和 6g/d- 每 日 总 脂肪 摄 入 量 应 < 总 热量 的 30% ,饱和 脂肪 <10% 。 

9. 运动 和 锻炼 ”采用 适合 自己 的 体力 活动 来 降低 卒中 的 危险 性 。 中 老年 人 和 高 血压 患者 
进行 体力 活动 之 前 ,应 考虑 进行 心脏 应 激 检查 .全 方位 考虑 患者 的 运动 限度 ,个 体 化 制订 运动 方 
案 。 成 年 人 (部 分 高 龄 和 身体 因 病 不 适合 运动 者 除外 ) 每 周至 少 有 5 天 ,每 天 30~45 分 钟 的 体力 
活动 (如 快走 .慢跑 、 骑 自行 车 或 其 他 有 和 氧 代谢 运动 等 ) 
10. 饮酒 过 量 ”不 饮酒 者 不 提倡 用 少量 饮酒 的 方法 预防 心 脑 血 管 疾病 。 饮 酒 者 应 适度 ,不 
oe 男性 饮酒 的 酒精 含量 不 应 超过 25g/d, 女 性 减 半 。 

. 其 他 ”对 于 有 心肌 梗死 、. 颈 动脉 狭窄 .高 同型 半 胱 氨 酸 血 症 、 肥胖 等 脑 血 管 病危 险 因素 

(二 ) 脑 血 管 病 的 二 级 预防 

脑 血 管 病 的 二 级 预防 是 指 再 次 脑 血 管 病 发 病 的 预防 。 通 常 将 TIA 患者 作为 卒中 二 级 预防 


全 > 70% ,预期 寿命 >5 年 ), 在 有 条 件 的 医院 


到 


. 调控 可 干预 的 危险 因素 ”基本 与 一 级 预防 相同 。 但 对 不 伴 已 知 冠 心病 的 非 心 源 性 

座 ! 和 患者 ,推荐 更 积极 地 强化 他 汀 类 药物 治疗 ,降低 LDL-C 至 少 50% 或 目标 LDL-C<70mg/dl 
(1.81mmolL), 以 获得 最 大 益处 。 症 状 性 颈 动 脉 狭窄 > 50% ,上 且 围 术 期 并 发 症 和 死亡 风险 估计 <6% 
时 ,可 考虑 行 CEA 或 CAS。 对 于 能 参加 体力 活动 的 缺 血性 卒中 或 TIA 患者 ,每 周 要 进行 1~3 次 
至 少 30 分 钟 的 中 等 强度 体力 活动 ,通常 定义 为 使 运动 者 出 汗 或 心率 显著 增高 的 剧烈 活动 。 

2. 抗 血小板 聚集 治疗 “” 非 心 源 性 潜 中 推荐 抗 血小板 治疗 .可 单独 应 用 阿 司 匹 相 S0~325mgyd)， 
或 气 吡 格雷 (75Smg/d), 或 小 剂 显 阿 司 匹 林 和 缓 释 的 双 喀 达 黄 ( 分 别 为 23mg 和 200mg,2 次 1/ 天) 

3. 抗 凝 治疗 ”对 已 明确 诊断 心 源 性 脑 栓塞 或 脑 梗死 伴 心房 颜 动 的 患者 一 般 推 荐 使 用 华 法 
林 抗 族 治疗 。 

4. 干预 短暂 性 脑 缺 血 发 作 ”反复 TIA 发 作 患 者 发 生 卒中 风险 极 大 ,应 积极 寻找 并 治疗 TIA 
的 病因 。 

〈 贺 茂 林 ) 


笔 证 
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第 六 节 ”其 他 动脉 性 疾病 


-、 脑 底 异 常 血管 网 病 
脑 底 异常 血管 网 病 又 称 烟 雾 病 (movyamoya disease), 是 颈 内 动脉 虹吸 部 及 大 脑 前 动脉 .大 脑 
中 动脉 起 始 部 严重 狭 窒 或 闭塞 , 软 脑 膜 动 脉 . 穿 通 动脉 等 小 血管 代 偿 增生 形成 脑 底 异常 血管 网 
为 特征 的 一 种 脑 血管 疾病 。1955 年 由 日 本 学 者 最 早报 道 ,其 脑 血管 造影 可 见 脑 底 密 集成 堆 的 小 
血管 ,酷似 烟雾 , 故 称 为 烟雾 病 。 患 病 率 为 (3.16~10.5)110 万 ,女性 多 发 。 
【病因 及 发 病 机 制 | 】 
病因 复杂 ,遗传 因素 和 获得 性 环境 因素 均 与 其 发 病 有 关 。 烟 雾 病 多 发 生 在 亚洲 ,日 本 报道 
最 多 。 部 分 烟雾 病 有 家 族 史 ,有 些 合并 其 他 先天 性 疾病 (如 灸 状 细胞 贫血 .Down 综合 征 等 ), 提示 
遗传 因素 在 其 病因 中 可 能 起 重要 作用 。 多 数 为 散发 , 且 部 分 患者 病 前 有 上 呼吸 道 感 染 或 扁桃 体 
炎 血管 炎 , 颅 脑 外 伤 等 病史 ,获得 性 环境 因素 可 能 与 烟雾 病 的 发 生 和 发 展 有 关 。 我 国 研究 报道 
部 分 病例 与 钩 端 螺 旋 体感 当 有 关 。 
发 病 机 制 是 Willis 环 主要 分 支 血 管 狭 窗 或 闭塞 后 侧 支 循环 形成 代 偿 ,反复 发 生 逐 渐 形 成 脑 
底 异 常 血 管 网 。 
【病理 】 
Willis 环 及 其 分 支 动脉 变 细 . 变 硬 ,切面 可 见 狭窄 或 闭塞 。 脑 底 和 半球 深部 可 见 畸 形 增 生 及 
扩张 的 血管 网 , 管 壁 非 薄 , 偶 见 动脉 瘤 形成 。 受累 动 脉 内 膜 明 显 增 厚 、 内 弹力 纤维 层 高 度 迁 曲 断 
裂 , 中 膜 萎缩 变 薄 ,外 腊 改 变 不 明显 ,无 炎症 细胞 浸润 和 动脉 硬化 改变 。 可 见 脑 极 死 . 脑 出 血 或 
味 网 膜 下 腔 出 血 等 病理 改变 。 
【 临床 表现 】 
多 见于 儿童 及 青 壮年 ,有 10~14 岁 和 40 岁 左 右 两 个 发 病 年 龄 高 峰 。 常 见 的 临床 表现 有 : 
TIA\ 脑 众 中 头痛 冶 病 发 作 和 智能 减退 等 。 可 分 为 缺 血型 和 出 血型 两 组 症状 ,不 同年 龄 发 病 的 
临床 表现 不 同 。 
儿童 患者 以 缺 血性 卒中 或 反复 发 生 的 TIA 为 主 。 常 见 偏瘫 、 偏 身 感觉 障碍 和 (或 ) 偏 盲 , 优 
势 侧 半球 受 损 可 有 失语 , 非 优势 侧 半球 受 损 多 有 失 用 或 忽视 。 TIA 反复 发 作 可 表现 为 两 侧 肢 体 
交替 出 现 的 轻 偏瘫 等 。 约 10% 病例 出 现 脑 出 血 或 SAH。 头 痛 是 其 常见 症状 ,可 能 与 脑 底 形成 
的 异常 血管 网 中 的 血管 舒 缩 功 能 异常 有 关 。 部 分 有 智能 减退 和 疾病 发 作 等 。 
成 年 患者 常 表现 为 出 血性 座 中 ,如 脑室 出 血 、SAH 、 脑 内 出 血 等 ,多 由 于 侧 支 血管 或 动脉 瘤 
做 裂 所 致 , 常 无 动脉 硬化 的 证 据 , 可 反复 发 后。 也 有 约 20% 表现 为 缺 血 性 革 中 ,部 分 病例 也 可 表 
现 为 反复 学 厥 - 
【 辅助 检查 】 
1. 实验 室 检查 ”免疫 和 感染 病原 学 方面 
的 检查 ,有 助 于 进一步 明确 病因 。 
2. CT 或 MRI 出 现 脑 出 血 、 脑 梗死 、 
SAH 等 相应 的 CT、MRI 影像 学 表现 。 烟 雳 病 
患者 的 MRI 可 见 多 数 异 常 血管 流 3 
或 MRA 可 能 发 现 烟雾 病 特征 性 的 血管 
颅 底 异常 血管 网 . 
3. 脑 血 管 造影 ”DSA 显示 双 侧 颈 内 动脉 
虹吸 段 .大脑 前 .中 动脉 起 始 段 狭 窗 , 甚至 闭 
寄 , 伴 颅 底 异 常 血管 网 (图 8-7), 可 伴 发 动脉 瘤 图 8-7 DSA 示 moyamoya 病 
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【诊断 及 鉴别 诊断 】 

儿童 和 末 壮 年 患 并 .反复 .发生 不 明康 因 的 TIA、 脑 醒 死 . 脑 出 血 和 蛛网 膜 下 腔 出 血 , 而 无 高 血 
压 及 动脉 硬化 证 据 , 革 虚 本 六 折 ”DSA、CTA 和 MRA 显示 特征 性 的 烟雾 状 颅 底 血 管 病变 可 以 
确诊 本 病 。 实 ; 结缔 组 织 疾病 , 钧 端 螺旋 体感 染 是 必要 的 。 

【治疗 】 

1. 对 症 治疗 人 根据 不 辐 的 车 中 类 型 (出 血性 、 缺 血性 ) 给 予 相 应 的 治疗 。 竟 痛 发 作者 应 给 
予 抗 癫 首 药 物 治 疗 

2. 病因 治疗 ”如 发 病 了 关 , 应 针对 病因 进行 治疗 。 对 发 作 
频繁 , 颅 内 动脉 犹 守 产 重 或 二 塞 痢 叮 芋 虑 血管 重建 等 术 治 疗 , 如 矣 上 动脉 一 大 脑 中 动脉 
直接 搭桥 术 和 等。 血管 重建 可 以 改善 脑 部 血 供 、 但 到 期 疗 - 效 尚 待 证 实 。 


、 脐 动脉 次 血 综合 征 


脑 动脉 盗 血 综合 征 (steal syndrome ) 是 指 各 种 原因 引起 的 主动 脉 弓 及 其 附近 大 动脉 血管 严 
重 狭 罕 和 闭塞, 狭 罕 远 端的 动脉 内 床 力 明显 下 降 . 虹 吸 作 用 从 邻近 的 脑 动脉 盗 血 ,逆流 至 压力 较 
低 的 动脉 代 偿 其 供血 .市 被 盗 血 的 脑 动 脉 供血 显著 减少 导致 了 脑 组 织 的 缺 血 ， 出 现 现 相应 的 临床 
症状 体征 。 

【 临床 表现 ] 
临床 上 主要 包 拓 以 下 3 种 类 型 : 

1. 锁骨 下 动脉 盗 血 综合 征 (subelavian steal syndrome,SSS) 指 当 一 侧 锁骨 下 动脉 或 无 名 动 
脉 在 其 近 心 端 发 出 椎 动 脉 前 狭窄 或 闭塞 时 , 颅 内 血 流 经 患 侧 椎 动脉 逆流 进入 锁骨 下 动脉 , 代 偿 
患 侧 上 肢 的 血液 供应 。 临 床上 活动 患 侧 上 上肢 可 诱发 出 现 椎 一 基底 动脉 供血 不 足 的 症状 ,如 发 作 
性 头 曙 、 视 物 旋转 . 复 视 . 共 济 失调 . 构 音 障碍 、 春 咽 困难 .后 厥 等 ;严重 时 也 可 经 后 交通 动脉 从 颈 
内 动脉 盗 血 ,出 现 颈 内 动脉 系统 缺 血 症状 ,如 偏 次 、 偏 身 感 觉 障碍 和 失语 等 。 动 脉 粥 样 硬化 是 其 
最 常见 原因 ,其 次 为 特异 性 或 非特 异性 动脉 炎 -。 

2. 颈 内 动脉 盗 血 综合 征 (carotid steal syndrome ) 指 当 一 侧 颈 内 动脉 闭塞 时 ,其 远 端 动脉 压 
力 降 低 ,经 前 交通 动脉 从 健 侧 颈 内 动脉 盗 血 ,出 现 健 侧 颈 内 动脉 系统 缺 血 的 临床 表现 ;或 经 后 交 
通 动 脉 从 椎 一 基底 动脉 盗 血 ,产生 椎 一 基底 动脉 系统 缺 血 的 临床 表现 。 当 双 侧 颈 内 动脉 闭塞 时 
则 由 椎 一 基底 动脉 和 颈 外 动脉 代 偿 供血 ,可 同时 有 大 脑 及 小 脑 受 损 的 症状 体征 。 其 病因 多 为 动 
脉 潭 样 便 化 斑 块 形成 。 

3. 椎 一 基底 动脉 盗 血 综合 征 (vertebrobasilar steal syndrome) 当 椎 基底 动脉 明 显 狭 窗 或 闭 
塞 时 ,可 引起 颈 内 动脉 血 流 经 后 交通 动 上 逆 流入 椎 一 基底 动脉 进行 代 偿 , 出 现 一 侧 颈 内 动脉 系 
统 缺 血 的 临床 表现 ,如 偏 竣 、 偏 身 感觉 障碍 和 失语 等 ,此 型 临床 较 少 见 

【诊断 】 

根据 思 侧 上 肢 动 脉搏 动 显 若 减 弱 或 消失 ,血压 低 于 健 侧 20mmHg 以 上 , 同 侧 倾 部 闻 及 收缩 
期 杂音 ,超声 检查 发 现 血 管 狭 罕 或 闭塞 ,活动 患 肢 可 诱发 或 加 重 检 一 基底 动脉 供血 不 足 症状 等 
临床 诊断 SSS。 血 管 造影 检查 发 现 造 影 剂 逆 流入 患 侧 血管 可 确诊 SSS。 

【治疗 】 

治疗 根据 病变 部 位 及 病因 而 定 。 芳 缺 血 症状 严重 者 可 以 考虑 手术 治疗 ,如 血管 内 膜 刊 离 、 

血管 内 支架 或 血管 重建 术 等 不宜 使 用 扩 血 管 和 降 血压 药物 、 


、 脑 证 粉 样 血管 病 
脑 淀粉 样 血 管 病 (cerebral amyloid angiopathy,CAA) 是 由 淀粉 样 物 质 在 软 脑膜 和 大 脑 皮质 小 
动脉 中 层 沉 积 导 敏 的 脑 血 管 疾 病 ， 临 床 特点 是 反复 多 部 位 的 血管 破裂 导致 的 多 灶 性 自发 性 的 


PR 


富 
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脑 实 质 出 血 。CAA 是 老年 脑 血管 病 的 一 种 类 型 , 患 病 率 随 着 年 龄 的 增加 而 增高 ,55 岁 以 前 较 少 
发 病 ,90 岁 以 上 人 群 患 病 率 高 达 50%。 其 病因 不 清楚 ,可 能 与 遗传 .感染 及 免疫 有 有关。 病理 特征 
是 大 脑 皮质 、 脑 膜 的 小 血管 和 毛细 血管 管 壁 内 有 纤维 淀粉 样 物 沉 着 ,刚果 红妆 色 后 在 偏振 显 微 
镜 下 旦 特殊 的 黄 绿色 双 折 光 , 也 称 嗜 刚果 红 性 血管 病 。 可 伴 有 微血管 瘤 形成 和 纤维 来 样 坏 死 。 
[【 临床 表现 】 
1. 脑 出 血 以 反复 发 生 的 多 发 性 脑 叶 出 血 最 为 多 见 。CAA 与 高 血压 无 关 , 因 其 血管 非常 
脆弱 ,轻微 的 外 伤 或 剧烈 活动 均 可 导致 脑 出 血 ,出 血 的 好 发 部 位 是 脑 叶 ,尤其 是 枕 叶 、 枕 项 区 或 
额 叶 皮质 和 皮质 下 白质 ,而 脑 干 及 大 脑 深 部 结构 很 少 受累 。 血肿 可 同时 或 相继 发 生 于 不 同 脑 叶 ， 
较 易 破 入 蛛网 膜 下 腔 。 
2. 病 呆 3095 的 CAA 患者 晚期 表现 为 痴呆 。 患 者 有 不 同 程 度 的 认 知 障碍 和 行为 异常 , 表 
现 为 记忆 力 .定向 力 ,计算 力 、 综 合 分 析 能 力 和 语言 障碍 ,或 伴 有 各 种 精神 症状 。 
3. TIA 和 脑 梗死 CAA 也 可 以 表现 为 反复 发 作 的 TIA 和 脑 梗死 -TIA 以 须 内 动脉 系统 多 见 ， 
表现 为 一 过 性 偏 身 感觉 障碍 、 轻 偏瘫 或 命名 性 失语 。 也 可 有 椎 一 基底 动脉 系统 TIA ,表现 为 发 作 
性 肪 党 、 耳 鸣 \ 共 济 失调 等 。 脑 梗死 多 见于 枕 叶 、 闯 叶 、 顶 叶 与 额 叶 , 并 出 现 相应 的 症状 和 体征 。 
【 辅助 检查 】 
CT、MRI 显示 呈 点 、 片 或 大 块 状 的 多 灶 性 脑 叶 出 血 ,可 同时 伴 有 缺 血性 病灶 。MRI 梯度 回 波 
发 现 多 发 脑 叶 陈旧 的 点 状 出 血 灶 提示 CAA 可 能 。 脑 活检 可 见 动脉 壁 内 淀粉 样 物质 广泛 沉积 。 
【诊断 】 
老年 患者 .无 高 血压 病史 、CT 或 MRI 证 实 的 复发 性 、 多 灶 性 脑 叶 出 血 , 排 除 其 他 原因 后 ,可 
临床 拟 诊 CAA。 神 经 病理 学 检查 是 诊断 CAA 最 可 靠 的 方法 。 
【治疗 】 
CAA 的 治疗 与 其 他 原因 脑 出 血 的 内 科 治 疗 大 体 相 似 。 继 发 首 病 患者 应 予 抗 疝 痢 治疗 。 表 
现 为 脑 梗死 的 CAA 避免 应 用 抗 凝 药物 , 慎 用 抗 血 小 板 类 药物 。 
四 、 作 有 皮质 下 梗死 和 白质 脑病 的 常 染 色 体 显 性 遗传 件 脑 动脉 病 
伴 有 皮质 下 梗死 和 白 质 脑病 的 常 染色 体 显 性 遗传 性 脑 动脉 病 (cerebral autosomal dominant 
arteriopathy with subcortical infarcts and leukoencephalopathy, CADASIL) 是 一 种 中 年 发 病 的 、 非 动 
脉 硬化 性 .遗传 性 小 动脉 脑 血 管 疾病 。 临 床上 以 反复 皮质 下 缺 血 性 脑 洽 中 发 作 ` 阁 呆 、 假 性 廷 骨 
性 麻 疗 和 偏 头痛 为 特征 。 其 发 病 与 19 号 染色 体 上 Notch3 基因 突变 有 关 。 
【病理 】 
脑室 旁 及 半 卵 加 中心 白质 脱 能 畏 , 基 底 核 区 .皮质 下 多 发 性 腔 阶 性 梧 死 以 及 脑 小 动脉 特异 
性 改变 ,皮质 一 般 正 常 。 脑 小 动脉 特异 性 改变 表现 为 脑 及 软 脑膜 小 动脉 壁 增 厚 , 管 腔 明 显 变 窜 。 
动脉 平滑 肌 细 胞 之 问 间 际 药 松 ,血管 内 皮 细 胞 可 正常 或 肿胀 ;血管 的 内 弹力 膜 断裂 ,中 膜 嗜 伊 红 
样 物 质 沉积 。 电 镜 下 可 见 小 动脉 和 毛细 血管 平滑 肌 细胞 的 基底 膜 上 有 颗粒 状 嗜 狐 物 质 的 沉积 ， 
主要 见于 脑 血管 ,其 他 器官 (如 肝 、 脾 、 肾 肌肉 .皮肤 等 ) 的 动脉 也 可 出 现 。 
【 临床 表现 } 
一 般 在 20 岁 之 后 出 现 有 先兆 的 偏 头 痛 , 中 年 时 表现 为 反复 发 作 的 TIA 和 缺 血性 脑 座 中 ， 
50~60 岁 逐 渐 出 现 皮质 下 痴呆 ,多 数 在 65 岁 左右 死亡 。 
1. 偏 头 痛 约 40% 的 患者 有 偏 头痛 发 作 史 , 绝 大 多 数 为 有 先兆 的 偏 头 痛 。 其 中 首次 发 作 
的 平均 年 龄 为 26 岁 , 发 作 频 度 不 等 。 
2. 脑 卒 中 CADASIL 最 常见 的 临床 表现 是 缺 血性 卒中 和 TIA 发 作 , 见 于 85% 有 症状 的 患 
者。 多 在 40-50 岁 发 病 ,无 其 他 的 脑 卒 中 危险 因素 ,2/3 表现 为 腔 阶 综合 征 ,反复 发 作 可 导致 严 


重 的 步 态 障 得 . 尿 失禁 和 假 性 延 盘 性 麻辣 。 


第 八 章 ” 脑 血管 疾病 


3. 痴呆 ”见于 602: 有 省 状 的 患者 . 痴 采 多 在 50~60 岁 出 现 ,可 早 至 35 岁 。 起 病 形式 隐 
进行 性 加 重 , 也 可 突然 起 兽 , 多 为 皮质 下 奖 果 : 

4. 其 他 症状 可 有 有 糙 神 症状 .如 和 人格 改变 和 严重 的 抑郁 。10% 的 患者 可 发 生 疯 痛 。 有 时 
也 可 见 可 道 性 急性 脑病 样 的 证 状 ,也 可 有 亚 临床 的 周围 神经 病 或 视网膜 病变 。 

【 辅助 检查 ] 

MRI 显示 双 侧 大 及 | 淮 球 白质 内 多 发 的 大 小 不 等 的 、 斑 片 状 长 Ti\ 长 工 信 和 号 病灶 , 常 位 于 双 


轩 


侧 矣 叶 、 项 叶 、 壬 叶 皮 质 下 及 脑室 周 半 基底 核 区 , 脑 干 亦 常 受 累 。 
【诊断 】 


诊断 要 点 如 下 : 

1. 有 家 族 史 。 

2. 中 年 发 病 .出现 床 因 不 明 的 反复 发 作 的 缺 血 性 卒中 , 呈 进 行 性 加 重 ,早期 有 先兆 的 偏 头 
痛 发 作 ,晚期 出 现 痴呆 - 

3. CT 或 MRI 显示 广泛 的 脑 白质 病变 及 多 发 的 基底 核 区 腔 隙 性 梗死 灶 。 

4. 皮肤 或 周围 血管 活检 发 现 颗 粒状 嗜 找 物质 .遗传 学 发 现 Notch3 基因 的 突变 有 助 诊断 。 

治疗 】 

主要 是 对 证 治疗 , 尚 无 有 效 的 病因 治疗 - 


( 汪 饥 ) 


第 七 节 ，” 颅 内 静脉 赛 及 脑 静脉 血栓 形成 


颅 内 静脉 密 及 脑 静脉 血栓 形成 是 一 组 由 于 多 种 病因 导致 的 脑 静脉 系统 血管 病 ,统称 脑 静脉 
系统 血栓 形成 (cerebral venous thrombosis.CVT)。 与 动脉 血栓 形成 相 比 ,CVT 的 发 病 率 相对 较 低 ， 
约 为 每 年 (1.5~2.5)/100 万 , 占 所 有 人 卒中 的 1%。 多 见于 老年 人 和 产 社 期 妇女 。 其 临床 症状 因 病 因 、 
病变 部 位 不 同 而 表现 各 异 。 

【 病因 与 发 病 机 制 | 

CVT 绝 大 部 分 归结 于 各 种 原因 所 致 的 血 凝 异常 , 极 少数 与 硬 膜 穿刺 和 外 伤 有 关 。 男 有 约 
20% 的 患者 原因 不 明 。 其 中 血 凝 异常 主要 包括 以 下 几 个 方面 : 

1. 血液 高 凝 状 态 ”如 奸 娠 和 产 袜 期 。 

2. 遗传 性 凝血 机 制 异 常 ”蛋白 S 缺乏, 抗 凝 血 酶 盾 缺 乏 , 凝 血 因子 工 、 因 子 V 基 因 突 变 、 
Von Willebrand 病 等 。 

3. 血 流动 力学 异常 ”脱水 ,休克 、 恶 病 质 、 血 小 板 病 . 原 发 性 红细胞 增多 症 、 缺 铁 性 贫血 、 丈 
菩 性 血管 内 凝血 .骨髓 移植 术 后 等 。 

4. 全 身 疾病 ” 白 寒 病 、 和 肿瘤 、 系 统 性 红斑 狼疮 、 肾 病 综合 征 、 血 管 炎 溃疡 性 结肠 炎 和 抗 磷脂 
抗体 综合 征 等 。 


5. 药物 引起 ”口服 避 刍 药 、 皮 质 醇 激素 和 雄 激 素 等 。 


6. 感染 或 肿瘤 浸润 “中耳炎 .鼻窦 炎 、 牙 脓肿 .扁桃体 炎 肿瘤 栓 子 、 结 节 病 ,慢性 脑膜 炎 .使 
膜 下 积 脓 和 癌 性 脑膜 炎 等 。 
【 病理 】 


萝 脉 和 静脉 密 内 可 见 红色 血栓 。 血 栓 性 静脉 密闭 塞 使 静脉 回流 受阻 ,静脉 压 升 高 ,导致 蚁 
组 织 淤血 .肿胀 ,引起 脑 细胞 变性 .坏死 ;脑脊液 吸收 降低 ,引起 颅 内 压 增 高 , 脑 皮质 及 皮质 下 出 
现 点 片 状 出 血 灶 ,部 分 患者 可 发 生出 血性 梗死 ,加 重 脑 水 肿 和 颅 内 高 压 。 

感染 引起 者 以 海绵 赛 和 横 赛 急性 血栓 形成 多 见 , 重 者 可 发 生 脑 膜 炎 和 (或 ) 脑 肤 肿 ; 非 感染 
省 以 上 矢 状 窦 多 见 。 
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【临床 表现 】 

由 于 CVT 发 生 的 部 位 .范围 ,阻塞 速度 ,发病 年 龄 .病因 不 同 ,其 临床 表现 多 种 多 样 。 但 共同 
的 常见 临床 表现 包括 高 颅 压 症状 、 卒 中 症状 以 及 脑病 样 症状 。 头 痛 是 颅 内 奈 增 高 最 常 
表现 ,可 见于 759%~95% 的 患者 ,有 时 是 唯一 的 表现 。 头 痛 严 重 而 持续 ,呕吐 多 为 喷射 性 ,可 见 视 
乳头 水 肿 。 卒 中 症状 包括 出 血性 或 缺 血 性 静脉 梗死 的 症状 ,以 多 发 性 小 出 血 多 见 。 脑 病 样 症状 
虽然 少见 ,但 最 为 严重 ,临床 表现 有 疗 病 .精神 异常 意识 混乱 .意识 模糊 .甚至 蛋 迷 等 。 
1. 上 矢 状 窦 血 栓 形 成 (superior sagittal sinus thrombosis) 上 矢 状 密 是 非 感染 性 静 
形成 最 常见 的 部 位 。 最 常见 于 脱水 和 衰弱 的 婴儿 ,也 见于 创伤 .肿瘤 、 en 生 娠 、 血 液 病 
和 免疫 系统 疾病 等 ,有 时 原因 不 明 。 感 染 性 上 矢 状 塞 血栓 少见 。 一 - 般 症 状 包 括 :急性 或 亚 急性 
起 病 ,全 身 衰弱 发热. 头痛 、 视 乳头 水 肿 等 。 局 灶 体 征 : 婴 幼 儿 可 见 颅 颖 分 内 . 身 门 隆起 额 浅 静 
脉 经 张 迁 曲 。 有 时 可 并 发 颅 内 出 血 , 疗 冯 、 偏 瘫 .失语 、 偏 讶 等。 有 时 无 局 灶 体 征 , 颅 内 高 不 为 唯 
一 的 症状 。 老 年 患者 症状 轻微 , 仅 有 头痛 . 头 时 等 。 

2. 海绵 窦 血 栓 形成 (cavemous sinus thrombosis) 多 见于 眶 部 . 竟 密 及 上 面部 化 脓 性 感染 或 
全 身 性 感染 , 非 感染 性 的 海绵 窦 血栓 罕见 。 多 从 一 侧 急 又 起 病 ,迅速 扩散 至 对 侧 , 出 现 脓 毒 血 症 、 
发 热 等 全 身 中 毒 症状 ,眼球 疼痛 和 了 眼眶 部 压痛 。 主 要 表现 为 脑 神经 受 损 和 眼 静 脉 回流 受阻 征象 。 
多 有 于 、V `VI、V -> 脑 神经 受 损 , 出 现 眼 瞪 下 垂 ,眼球 运动 受 限 或 固定 、 复 视 . 辜 孔 扩大 、 对 光 反 
应 消失 ,角膜 反射 消失 等 。 眼 静脉 回流 受阻 可 出 现 眼 输 , 眶 周 . 球 结膜 膜 水 肿 和 眼球 突出 等 。 眼 底 
可 见 视 乳 头 水 肿 及 出 血 , 视 力 通常 不 受累 。 可 并 发 脑膜 炎 或 脑 脓肿 , 若 垂体 受累 发 生 腑 肿 和 坏 
死 ,可 引起 水 盐 代谢 紊乱 。CSF 检查 可 见 细胞 数 增高 。 如 病情 进展 快 ,累及 脑 深 静 脉 ,出 现 异 迷 
则 提示 预后 不 良 。 

3. 侧 窦 血栓 形成 (lateral sinus thrombosis) 包括 槛 密 (transverse portion of lateral sinus ) 和 乙 
状 窦 (sigmoid Portion of lateral sinus) 血栓 形成 , 常 由 化 脓 1 性 乳 突 炎 或 中 耳 炎 引 起 。 主 要 的 症状 
包括 : 

(1) 化 腔 性 中 耳 炎 的 感染 和 中 毒 症状 : 耳 后 乳 突 红肿 热 痛 ,发热 .寒战 及 外 周 血 白 细胞 增高 ， 
头皮 及 乳 突 周围 静脉 弘 张 。 

(2) 脑 神经 受累 症状 : 高 颅 压 或 局 部 感染 扩散 到 局 部 的 岩 骨 致 第 VI 对 脑 神经 麻 兽 ,可 出 现 复 
视 ; 第 区 、X 、XI 脑 神经 可 因 扩 张 的 颈 静 脉 压迫 ,而 出 现 颈 静脉 孔 综合 征 (吞咽 困难 ,饮水 哈 咳 , 声 
音 晰 哑 及 同 侧 胸 锁 乳 突 肌 和 和 斜 方 肌 无 旋 ) 

(3) 高 颅 压 症 状 :头痛 . 哎 叶 \ 视 乳头 水 肿 等 ,严重 者 出 现 句 迷 和 疯 痫 改作。 腰 穿 时 奈 颈 试验 
吓 侧 压力 不 升 , 健 侧 压 力 迅 速 升 高 ,CSF 细胞 数 和 蛋白 增高 。 

4. 直 窦 血栓 形成 (straight sinus thrombosis) 多 与 海绵 窦 、 上 矢 状 灾 、 模 灾 和 乙 状 军 血 栓 同 
且 2<ix 蔡 狂 发 引 产 消 风 ,病情 较 重 。 可 因 和 急剧 的 颅 内 高 压 , 出 现 昏 迷 、 抽 掏 和 去 大 脑 强直 。 如 
累及 到 大 脑 大 静脉 ,会 造成 明显 的 脑 静 脉 回流 障碍 , 脑 内 可 发 生 大 量 出 血 甚至 破 入 脑室 。 

5. 大 脑 大 静脉 血栓 形成 (Galen vein thrombosis) 大 脑 深 静 脉 引流 脑 深 部 的 白质 基底 核 和 
问 脑 的 静脉 : 大 脑 大 静脉 (Calen 静脉 ) 接 受 大 脑 深 静 脉 回流 。Calen 静脉 血栓 形成 常见 于 产 福 期 、 
脱水 和 血液 病 等 非 感 染 性 疾病 ,多 因 静 脉 窦 血 栓 形成 所 致 ， 累及 间 脑 和 基底 核 等 脑 深 部 结构 。 
时 期 可 出 现 颅 内 压 增高 ,精神 症状 ,病情 严重 时 出 现 名 迷 、 高 热 , 病 性 发 作 、 去 脑 强直 等 。 存 活 患 
者 可 遗留 手足 徐 动 症 . 钴 蹈 症 等 。 

[辅助 检查 】 

GF 

(1) 直接 征象 :包括 : 空 delta 征 (empty delta sign): 增 强 时 可 显示 脑 静 脉 窦 壁 蝇 化 中 高 党 
度 与 腔 内 低 密 度 形成 对 ny 又 各 空 二 角 征 ”( 图 8-8), 见于 25%~30% 的 患者 。 人 名 高 密度 三角 征 
(dense triangle sign): 在 非 增强 的 冠状 层面 显示 出 上 和 失 状 罕 的 后 部 为 高 密度 的 一角 形 有 影像, 提示 


脉 实 血 栓 
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为 新 鲜血 栓 。@@ 求 带 征 (ecord sign): 与 扫 摘 平 
面 平行 的 血管 显示 高 密度 影 .提示 新 鲜血 栓 形 
成 ,特异 性 较 低 - 

(2) 间接 征象 :包括 : 工 局 灶 性 或 弥 湿 性 脑 
水 肿 , 表 现 为 脑室 和 脑 沟 缩 小 .有 临 白 质 低 密 
@ 静 脉 性 梗死 表现 的 低 冤 度 灶 ,有 时 可 见 醒 死 
区 肉 有 高 密度 的 出 血 灶 . 佛 克 昧 同 膜 下 腔 出 
血 。@@ 大 脑 灸 和 小 脑 基 增强 GT 正常 不 能 排 
除 CVT, 但 有 助 于 排除 其 他 疾病 如 肿 交 . 脑 炎 
窖 腔 肿 和 蛛网 腊 下 有 HL 和 

2. MRI 不 同时 间 去 现 不 同 - 急性 期 (1~5 
发 现 正 诗 贡 和 天 全 现象 消失 ,可见 T 等 信 
TT, 低 信 号 ; 亚 急 性 期 (1~2 周 )T T 均 呈 
信号， 恢复 期 (2 周 后 ), 可 重新 出 现 血液 流 空 


度 、 


图 8-8 ”CT 增强 扫描 显示 上 矢 状 窦 血栓 形成 的 
象 。MRI 正常 不 能 排除 CVT 空 delta 征 (箭头 所 示 低 密度 为 血栓 ) 
3. 磁 共 振 静 脉 血管 造影 (maemetic resonance 


ed MRYV 主妇 直接 征象 为 脑 静 脉 ( 罕 ) 内 血 流 高 信号 缺失 ,间接 征象 为 病变 远 侧 
侧 支 循环 形成 . 深 议 脉 扩 张 或 其 他 引流 静脉 显现 .为 临床 诊断 的 主要 手段 。 

4. DSA 是 诊断 CVT 的 金 标准 ,表现 为 病变 的 静脉 窦 在 静脉 时 相 不 显影 。 

5. 脑脊液 检查 ”早期 主要 是 颅 内 不 增高 ,细胞 数 和 生化 指标 常 在 正常 范围 ,中 后 期 脑 消 液 
蛋白 常 轻 .中 度 增高 。 伴 有 出 血 者 , 脑 痛 液 可 见 红细胞 .蛋白 可 以 明显 升 高 。 化 肤 性 血栓 形成 可 
见 中 性 粒 细胞 数 增多 。 

【诊断 与 鉴别 诊断 】 

诊断 主要 根据 典型 的 病史 、 高 颅 讨 症状 .以 及 CT、MRI、 MRY 等 影像 特征 。DSA 颅 内 静脉 I 
管 造影 可 以 明确 诊断 。 本 病 知 要 与 良性 鼎 内 压 增高 .中 枢 神 经 系统 感染 、 颅 内 肿瘤 以 及 脑 出 
等 相 鉴 别 。 

治疗 】 

di ;针对 基础 病因 的 治疗 ,静脉 血栓 本 身 的 治疗 及 对 症 治疗 等 。 

. 病因 治疗 ”是 CVT 的 根本 治疗 之 一 ,主要 有 : 

感染 性 患 省 ， 应 根据 不 同 的 病原 体 及 早 选用 敏感 . 足 量 . 足 疗程 的 抗生素 治疗 。 

(2) 严重 脱水 者 ,应 进行 补液 ,维持 水 电解 质 平衡 。 

(3) 有 自身 免疫 性 疾病 如 系统 性 红斑 狼疮 、 白 塞 病 者 可 予以 激素 治疗 。 

(4) 对 于 血液 系统 疾病 应 给 予 相应 的 治疗 。 

(5) 血 秋 度 增高 者 ,采用 扩容 .降低 血 黏度 等 治疗 

2. 抗 血 栓 治疗 

(1) 抗 凝 治疗 : 越 嘻 越 好 ,即使 有 小 量 颅 内 出 血 或 产后 1 个 月 也 可 酌情 使 用 ,可 以 明显 降 
低 死亡 率 和 改善 患者 的 预后 。 可 选用 低 分 子 肝素 (low molecular heparin), 但 应 注意 章 存 在 颅 内 
出 血 的 危险 , 故 用 药 前 和 用 药 期 间 应 监测 凝血 时 间 和 部 分 凝血 活 酶 时 间 。 远 期 治疗 可 选用 口 
服 抗 凝 药 华 法 林 (warfarin ), 应 检测 INR ,根据 情况 调整 剂量 ,目标 INR 为 2.0~3.0, 维 持 6~12 
外 隔 。 

(2) 浴 栓 治疗 :可 应 用 尿 激酶 和 rc-PA 静脉 深 栓 ,但 尚 无 证 据 表明 其 治疗 优 于 抗 凝 治疗 ,可 以 
作为 抗 凝 治疗 后 仍 继续 恶化 的 第 二 选择 。 有 条 件 可 行 血管 介入 局 部 溶 栓 。 

(3) 介入 治疗 :血管 个 和 人 静脉 内 导管 机 械 性 溶 栓 治疗 和 血管 成 形 术 等 。 和 Eh 
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3. 对 症 治疗 

(1) 降 颅 压 治疗 可 应 用 甘露 醇 . 甘 油 果糖 .号 塞 米 、 白 蛋白 等 药物 CVT 所 致 的 急性 高 颅 压 
在 药物 无 效 时 考虑 相应 的 手术 治疗 ,如 脑室 引流 术 .静脉 拱桥 术 等 - 

(2) 有 交 病 发 作 时 可 进行 抗 疝 冯 治 疗 。 

【预后 】 

CVT 总 体 预后 较 好 ,一 半 以 上 的 患者 能 够 痊愈 ,死亡 率 不 超过 10% ,少数 有 复发 。 预 后 不 良 
的 因素 包括 高 龄 . 伴 发 颅 内 出 血 , 冶 痛 发 作 、 苹 迷 、 精 神 障碍 , 脑 深 静 脉 血栓 形成 .后 颅 窝 病灶 、 原 
发 病灶 加 重 或 出 现 新 发 病灶 中枢 神 经 系统 感染 或 肿 冶 等 。 

( 汪 ” 凯 ) 
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血管 性 认 知 障碍 (vascular cognitive impairment,VCI) 是 指 脑 血 管 病危 险 内 素 ( 如 高 血压 病 、 
糖尿 病 和 高 脂 血 症 等 ). 明 显 (如 脑 梗死 和 脑 出 血 等 ) 或 不 明显 的 脑 血 管 病 (如 和 白质 政 松 和 慢性 脑 
缺 血 ) 引 起 的 \ 从 轻 度 认 知 障碍 到 痢 呆 的 一 大 类 综合 征 , 涵盖 了 血管 源 性 认 知 损害 从 轻 到 重 的 整 
个 发 病 过 程 。VCI 的 念 是 在 重新 认识 血管 性 痴呆 (vascular dementia ,VaD ) 概念 的 基础 上 上 提出 
的 , 旨 在 及 早 发 现 血管 病变 导致 的 认 知 变化 ,进行 早期 干预 ,以 延缓 甚至 阻止 痴呆 的 发 生 。 流 行 
病 学 研究 表明 ,我 国 65 岁 以 上 老年 人 VaD 的 患 病 率 约 为 1.19-3.0% ,年 发 病 率 在 (5-9)/1000 人 ， 
但 还 缺乏 完整 可 靠 的 VCI 流行 病 学 资料 。 

【 病因 与 发 病 机 制 】 

缺 血 性 卒中 .出 血性 卒中 .白质 昔 松 \ 慢 性 脑 缺 血 . 脑 血管 危险 因素 (高 血压 .糖尿病 和 高 血 
脂 等 ) 原因 均 可 导致 VCI。 发 病 机 制 一 般 认为 是 脑 血管 病 或 其 危险 因素 引起 的 病变 涉及 额 叶 、 
显 叶 及 边缘 系统 ， 或 病变 损害 了 足够 容量 的 脑 组 织 , 导 致 记忆 .注意 ,执行 功能 和 语言 等 高 级 认 
知 功能 的 受 损 。 
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VCI 按照 病因 可 分 为 五 大 类 ,具体 见 表 8-6。 


表 8-6 VCI 的 病因 分 类 


de 包括 疾病 
1. 危险 因素 相关 性 高 血压 病 、 糖 尿 病 .高 脂 血 症 等 
2. 缺 血性 
(GD 大 血管 性 多 发 性 脑 梗死 .关键 部 位 梗死 等 
C) 小 血管 性 Bingswanger 病 , 伴 有 皮质 下 梗死 和 白质 脑病 的 常 染 色 体 显 性 遗传 脑 动 恢 
病 (CADASID) 、 腔 隙 性 脑 梗死 等 
G) 低 治 注 性 血 容 量 不 足 , 心 脏 射 血 障碍 或 其 他 原因 导致 血压 偏 低 等 
3. 出 血性 脑 出 血 、 蛛 网 膜 下 腔 出 血 、 脑 淀粉 样 血 曼 性 便 虎 下 血肿 等 
4. 其 他 脑 血 性 脑 静 大 等 


栓 形 成 , 脑 动静 脉 畸 
5 脑 血 儿 脑 血 各 : AD、AD 伴 脑 血 管 病 

【临床 表现 】 

VCI 临床 表现 具有 明显 的 异 质 性 ,按照 起 病 形式 可 以 分 为 :QD 急性 或 突然 起 病 , 如 多 发 梗死 
性 .关键 部 位 梗死 性 或 颅 内 出 血 所 致 的 认 知 障 得 ;@ 慢 性 或 隐 歼 起 病 , 如 脑 小 血管 病 所 敏 认 知 [a 
得 。 按照 认 知 损 是 程度 可 以 分 为 未 达到 痴 果 的 血管 性 认 知 障 但 (vascular cognitive impairment no 
dementia, VCIND ) 和 | VaD, 

1. 未 达到 痴呆 的 血管 性 认 知 障碍 (vascular cognitive impairment no dementia, YCIND) 多 有 
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脑 血 管 危险 内 过 .如 簿 三 卜 和 入 不 病 等 .或 有 明显 或 不 明显 的 脑 血管 病史 。 表 现 为 认 知 功能 轻 
度 损害 ,但 未 达到 疾 末 的 诊断 款 准 ” 认 知 损害 可 以 突然 出 现 , 也 可 隐 歼 起 病 ,表现 为 记忆 力 下 降 . 
抽象 思维 .判断 力 氢 害 . 伴 个 性 改变 .但 日 常生 活 能 力 基 本 正常 。 

2. 血管 性 阁 呆 (vaseular dementia. VaD) 多 在 60 岁 以 后 发 病 , 有 他 中 史 ., 呈 阶梯 式 进 展 , 波 
动 病程 ,表现 为 认 知 JR 千 受 损 达 到 阁 呆 祭 准 , 伴 有 局 灶 性 神经 系统 受 损 的 症状 体征 。 但 部 
分 皮质 下 小 血管 首 导 致 的 疾 朵 可 以 缓 盎 起 病 . 持 续 进展 .临床 缺乏 明确 的 卒中 病史 。VaD 患者 
的 认 知 隧 得 表现 为 执行 功能 受 损 显 若 .如 制订 上 月 标 . 计 划 性 主动 性 .组织 性 和 抽象 思维 以 及 解 
决 冲突 的 能 力 下 降 ;党 有 近 记 忆 力 和 计算 力 的 减低 。 可 伴 有 表情 淡漠 、 少 语 、 焦 虚 、 抑 郁 或 欣 快 
等 精神 症状 :依据 病灶 特点 和 辣 理 机 制 的 不 同 , 临 床上 将 VaD 分 为 多 种 类 型 ,不 同类 型 痴呆 临 
床 表现 不 同 : 

(1) 多 发 醒 针 性 痢 果 (multi-infaret dementia 。 MID): 由 多 发 性 脑 梗 死 累 及 大 脑 皮质 或 皮质 下 
区 域 所 引起 的 痴 采 综合 征 , 是 VaD 的 最 常见 类 型 . MID 常常 表现 为 反复 多 次 突然 发 病 的 脑 座 中 ， 
阶梯 式 加 重 ,波动 兽 程 的 认 知 功能 障碍 以 及 病变 血管 累及 皮质 和 皮质 下 区 域 的 相应 局 灶 性 神经 
功能 缺损 症状 体征 

(2) 关键 部 位 醒 死 性 痴 此 ( strategic infaret dementia,SID): 是 指 由 重要 皮质 、 皮 质 下 功能 区 域 
的 数 个 小 面积 楼 死 灶 .有 I! 过 单个 梗死 病灶 所 引起 的 痴呆 。 这 些 与 高 级 认 知 功能 密切 相关 
的 部 位 包括 角 回 .内 坦 .基底 核 海 号 .丘脑 . 扣 带 、 容 隆 等 、 三 个 血管 供血 区 的 梗死 易 导 致 SID 
包 大 脑 后 动脉 梗死 沦 及 里 叶 的 下 内 侧 、 枕 叶 、 丘 及 .表现 为 遗忘 ,视觉 障碍 , 左 侧 病 变 有 经 皮质 感 
党 性 失语 , 右 侧 病变 空间 失 定向 、 四 大 脑 前 动脉 影响 了 额 叶 内 侧 部 ,表现 为 淡漠 和 执行 功能 障 


了 开 脑 前 核 .丘脑 乳头 体 来. 表现 为 注意 力 、 始 动 性 \ 执 行 功能 和 记忆 受 损 , 垂 直 凝 视 麻 癣 \ 内 直 
肌 麻 癖 ,会 聚 不 能 , 爸 音 障碍 和 径 偏 次 。 内 汐 膝 部 受累 ,表现 为 认 知 功能 突然 改变 ,注意 力 波动 ， 
精神 错乱 ,注意 力 缺 乏 力 类 失 .执行 功能 障碍 .局 灶 体 征 如 偏瘫 和 构 音 障碍 轻微 。 

(3) 分 水 岭 酰 死 性 病 呆 (dementia with border-zone infarction): 属 于 低 灌注 性 血管 性 阁 呆 .是 由 
于 大 脑 前 中、 后 动脉 供血 区 交界 区 域 的 长 期 低 漳 重 缺 血 形成 分 水 岭 区 域 脑 梗死 导致 的 认 


知 功能 严重 受 损 。 影 像 学 检查 在 本 病 的 诊断 中 有 重要 作用 ,CT 或 MRI 呈 动 脉 供血 区 交界 区 域 


模 死 站。 分 水 岭 梗死 性 痴呆 的 认 知 功能 障碍 常常 表现 为 经 皮质 性 失语 .记忆 减退 、 失 用 症 和 视 
空间 功能 障碍 等 。 


于. 丘 脑 、 脑 叶 等 部 位 ,导致 独 果 。 王 脑 出 血 导致 认 知 功能 障碍 和 痴呆 常见 。 脑 淀粉 样 血管 病 
(cerebral amyloid angiopathy,CAA) 是 老年 人 出 血性 痴呆 比较 常见 的 病因 , 详 见 本 章 第 六 节 。 硬 
膜 下 血肿 也 可 以 导致 痴呆 ,常见 于 老年 人 ,部 分 患者 认 知 陪 碍 可 以 缓慢 出 现 。 

(5) 皮质 下 动脉 硬化 性 脑病 (Binswanger disease): 呈 进行 性 . 隐 莫 性 病程 ,表现 为 伴 有 反复 发 作 
的 局 限 性 神经 功能 缺损 的 痴呆 , 常 伴 有 明显 的 假 性 延 血性 麻 疗 、 步 态 不 稳 、. 尿 失禁 和 锥 体 束 受 损 体 
征 等 。 部 分 吓 者 可 无 明确 的 卒中 病史 。 神 经 影像 学 的 主要 特征 是 脑 白质 弥漫 性 疏松 性 病变 ,皮质 
不 受累 。CT 表现 为 脑室 周围 半 卵 圆 中 心 白质 的 低 密 度 。MRI 表现 为 侧 脑室 周围 白质 对 称 性 、 弥 
漫 性 斑 片 状 人 高 信号 ;可 伴 有 多 发 性 皮质 下 梗死 灶 , 脑 室 扩 大 临床 诊断 依据 隐匿 性 痴呆 的 发 病 
过 程 ,有 脑 血 管 病 的 危险 因素 , 脑 血管 局 灶 的 症状 体征 ,以 及 CT、MRI 脑 室 周 肝 弥漫 性 白质 病变 等 。 
(6) 伴 有 皮质 下 杯 死 和 白质 脑病 的 常 染色 体 显 性 遗传 性 脑 动脉 病 (CADASIL): 是 一 种 遗传 
生 管 病 ,晚期 发 展 为 血管 性 痴呆 , 详 见 本 竟 第 六 节 。 
【 辅助 检查 】 
1. 实验 室 检查 ”包括 :站 查找 VCI 的 危险 因素 ,如 糖尿 病 .高 脂 血 症 高 司 型 半 胱 氨 醚 
抗 它 血脂 抗体 综合 征 等 ， 思 排除 其 他 导致 认 知 障碍 的 原因 ,如 里 状 腺 功能 低下 、HIV 感染 . 维 生 


bes 


性 
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素 Bu 缺乏 .结缔 组 织 病 ,梅毒 性 血管 炎 、 肝 肾 功 能 不 全 等 

2. 神经 心理 检查 ”常见 特征 为 额 叶 一 皮质 下 功能 损害 ,抽象 思维 概念 形成 和 转换 ,信息 
处 理 速 度 等 执行 功能 损害 突出 ,而 记忆 力 相对 保留 ,但 执行 功能 障碍 不 能 作为 VCI 的 特征 性 诊 
断 指 标 , 应 对 VCI 进行 全 面 的 神经 心理 学 评估 。Hachinski 缺 血 量 表 (Hachinski ischaemic score， 
HIS) =7 分 支持 VaD 诊断 ,可 与 AD 等 神经 变性 疾病 鉴别 。 

3. 神经 影像 学 检查 ”提供 支持 VCI 的 病变 证 据 , 如 卒中 病灶 的 部 位 ,体积 ,白质 病变 的 程 
度 等 。MRI 对 白质 病变 、 腔 隙 性 梗死 等 小 血管 病 较 CT 更 敏感 。 神 经 影像 学 检查 还 能 帮助 对 
VCI 进行 分 型 诊断 ,并 排除 其 他 原因 导致 的 认 知 障碍 ,如 炎症 、 肿 瘤 、 正 常 颅 压 脑 积 水 等 。 

| 记 邯 及 涩 到 认 乡 断 】 

诊断 ”2011 年 中 华 医学 会 神经 病 学 分 会 痴呆 与 认 知 障碍 学 组 写作 组 在 VCI 病因 分 类 的 
基础 让 提出 以 下 VCI 及 其 分 类 诊断 标准 ( 表 8-7)。 


Sa 


表 8-7 VCI 及 其 分 类 诊断 标准 


、VCI 的 诊断 
(一 ) VCI 诊 断 
诊断 VCI 需 具备 以 下 3 个 核心 要 素 : 

1. 认 知 损害 ”主诉 或 知情 者 报告 有 认 知 损害 ,而 且 客观 检查 也 有 认 知 损害 的 证 据 ;或 (和 ) 客观 检查 证 
实 认 知 功能 较 以 往 减退 。 

2. 血管 因素 ”包括 血管 危险 因素 .卒中 病史 .神经 系统 局 灶 体 征 .影像 学 显示 的 脑 血 管 病 证 据 , 以 上 各 
项 不 一 定 同 旬 ce 
3. 认 知 障碍 与 血管 因素 有 因果 关系 ”通过 询问 病史 ,体格 检查 .实验 室 和 影像 学 检查 确定 认 知 障碍 上 
血管 因 来 有 因果 关系 ,并 E 除 外 其 他 导致 认 知 障碍 的 原因 。 

(二 ) VCI 的 程度 诊断 


1. VCIND 日 常 能 力 基本 正常 ;复杂 的 本 具 性 日 常 能 力 可 以 有 轻微 损害 ;不 符合 痴呆 诊断 标准 。 
2. VaD” 认 知 功 能 损害 明显 影响 日 常生 活 能 力 .职业 或 社交 能 力 ,符合 痴呆 诊断 标准 。 
一 、YVCI 诊断 成 立 后 需 进行 以 下 分 类 诊断 
1. 危险 因素 相关 性 VCI 
(1) 有 长 期 血管 危险 因素 (如 高 血压 病 .糖尿 病 .血脂 异常 等 ); 
(2) 无 明确 的 卒中 病史 ; 


(3) 影像 学 无 明显 的 血管 病灶 (关键 部 位 无 血管 病灶 , 非 关键 部 位 大 于 lem 的 血管 病灶 等 于 或 少 于 
可 


2. 缺 血性 VCI 
(1) 大 血管 性 
1) 明确 的 脑 众 中 病史 ; 
2) 认 知 障碍 相对 急性 发 病 , 或 呈 阶 榜样 进展 ; 
3) 认 知 障 介 与 从中 有 明确 的 因果 及 时 间 关 系 ; 
4) 影像 学 显示 大 脑 皮质 或 皮质 下 病灶 (直径 >1.5cm)。 
(2) 小 血管 性 
有 或 无 明确 脑 座 中 病史 ; 
2) 认 知 障 但 相对 缓慢 发 病 
3) 影像 学 显示 有 多 发 腔 际 性 脑 梗死 或 广泛 白质 病变 ,或 两 者 并 存 
(3) 低 灌注 性 
1) 有 导致 低 说 
2) 认 知 障碍 与 低 ; 
每 四 血性 VCI 
) 明确 的 脑 出 血 病史 (包括 脑 实质 出 血 .蛛网 膜 下 腔 出 血 . 硬 膜 下 血肿 
(2) ee 本 脑 出 血 之 间 有 了 明确 的 因果 及 时 间 关 系 ; 
急性 期 影像 学 可 见 相应 的 出 血 证 据 


9 病因 :如 心脏 又 停 急性 心肌 梗死 . 降 压 药物 过 量 .失血 性 休克 、 脑 动脉 狭窄 等 ; 
件 之 问 有 明确 的 因果 及 时 间 关 系 - 
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4. 其 他 脑 血管 阁 和 EE VGI 
除 术 以 外 的 血 


lt 给 形 成 . 脑 动静 脉 畸形 等 ; 


和 个 村 JE 
合 讨 AD 
(1) 脑 血 管 痢 作 AD 
1) 首先 有 脐 血 管 发 狂 痢 中 .发 阁 后 一 段 时 间 内 逐渐 出 现 以 情景 记忆 为 核心 的 认 知 障碍 ,这 种 记忆 
了 谨 碍 不 符合 血管 痢 变 导 敏 记忆 了 诬 但 的 特征 : 
2) 影 俐 管 独 的 证 所 . 回 时 在 在 海马 和 内 侧 颈 叶 鞭 缩 ; 
1 央 {7 AD 家族 中 支持 诊断 : 
总 tau 级 二 和 和 司 沉 设 化 tau 入 自 增高 ,A B ,降低 支持 诊断 。 
用 和 在 罗 浊 关 
1) 临床 符合 AD 特征 
BPO 人 


进展 ,以 稍 景 记忆 为 核心 认 知 损害 。 病程 中 发 生 脑 血管 病 ， 


给 ,同时 有 本 次 脑 血管 病 的 证 据 ; 
信条 ; 


4) 脑 硝 液 tau 会 站 和 噶 党 化 tau 集 自 增高 .A B ,降低 支持 诊断 。 


2. 鉴别 诊断 

(1) 阿尔 茨 海 卜 病 (Alzheimer disease。 AD):AD 起 病 隐 攻 ,进展 缓慢 ,记忆 等 认 知 功能 障碍 突 
出 ,多 数 无 偏 竣 等 局 灶 性 神经 系统 定位 体征 , 神 径 影像 学 表现 为 显著 的 脑 皮 质 萎缩 ,Hachinski 缺 
血 量 表 志 4 分 (改良 Hachinski 缺 血 量 表 志 2 分 ) 支 持 AD 诊 分 断 。 

(2) Pick 病 : 起 病 较 避 多 在 50~60 岁 ), 进行 性 痴呆 .早期 即 有 明显 的 人 格 改变 和 社会 行为 障 得 、 
语言 功能 受 损 ,记忆 等 认 知 功能 的 障碍 相对 较 晚 。CT 或 MRI 主要 是 显著 的 额 叶 和 (或 ) 矣 只 萎缩 。 

(3) 路 易 体 痴呆 (dementia with Lewy bodies ,DLB): 三 大 核心 症状 , 即 波 动 性 的 认 知 障碍 .反复 
生动 的 视 幻 觉 锥 体外 系 症状 。DLB 伴 有 短暂 的 意识 障碍 .反复 跌倒 以 及 学 厥 可 被 误诊 为 VaD， 
但 影像 学 上 无 梗死 灶 ,神经 系统 检查 无 定位 体征 。 

(4) 帕 金 森 病 痢 呆 (Parkinson disease dementia,PDD ): 帕 金森 病 痴呆 早期 出 现 锥 体外 系 受 累 
症状 如 静止 性 震 额 , 员 强 直 .运动 迟缓 等 表现 。 认 知 功能 的 损害 一 般 出 现在 晚期 ,而 且 以 注意 


意 力 、 
计算 力 , 视 空间 ,记忆力 等 受 损 为 主 。 一 般 无 府中 病史 ,无 局 灶 性 神经 系统 定位 体征 ,影像 学 上 
无 梗死 .出 血 及 白质 病变 等 。 

【治疗 】 

VCI 如 能 早期 诊断 ,预后 相对 较 好 。 治 疗 主要 包括 病因 治疗 .改善 认 知 功能 和 对 症 治疗 。 

1. 病因 治疗 ”预防 和 治疗 脑 血 管 病 及 其 危险 因素 是 VCI 治疗 最 根本 的 方法 。 包 括 抗 血 小 
板 聚 集 、 降 脂 ,防治 高 血压 糖尿 病 等 

2. 认 知 症状 的 治疗 胆 碱 酯 酶 抑 制剂 多 奈 哌 齐 和 非 竞 争 性 NMDA 受 体 持 抗 剂 美金 刚 对 
VaD 患者 的 认 知 功能 可 能 有 改善 作用 ,但 这 些 药物 对 VCIND 患者 的 疗效 尚 不 清楚 。 维 生 素 下 、 
维生素 C、 银 禁 叶 制剂 . 吡 拉 西 坦 . 尼 麦角 林 等 可 能 有 一 定 的 辅助 治疗 作用 。 

3. 对 症 治疗 “出 现 的 抑郁 症状 ,可 选用 选择 性 5- 产 色 胺 再 摄取 抑制 剂 (SSRIs); 出 现 幻觉 、 
妆 想 激越 和 冲动 攻击 行为 等 ,可 短期 使 用 非 由 型 抗 精神 病 药物 如 奥 氮 平 . 利 培 珊 等 。 

【预后 }】 

预后 与 引起 血管 损害 的 于 员 尼 和 [机 贡 逢 病 录 的 部 位 有 关 。 平均 生 存 时 间 为 8 年 ,主要 
人 多 让 原 os 书 脑 血管 疾 ; 
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思考 题 


1. 颈 内 动脉 系统 和 椎 一 基底 动脉 系统 TIA 的 主要 临 ? 
2. 脑 血 栓 形 成 急性 期 的 治疗 方法 有 哪些 ? 人 证 是 什么 ? 
3. 腔 阶 性 脑 梗死 最 常见 的 5 种 临床 类 型 是 什么 ” 有 哪 
4. 脑 出 血 的 治疗 原则 是 什么 ? 

5. 蛛网 腊 下 腔 出 血 的 并 发 症 有 哪些 ? 如 何 预防 ? 

6. 脑 血管 病 有 哪些 可 控 危 险 因素 ? 如 何 预 防 ? 

7. 血管 性 认 知 障碍 的 定义 及 病因 分 类 


个 
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神经 系统 变性 疾病 是 一 组 原因 不 明 的 慢性 进行 性 损害 神经 等 组 织 的 疾病 。 许 多 变性 疾病 
可 能 是 神经 等 组 织 在 衍化 .发育 成熟. 衰老 等 过 程 中 出 现 一 系列 复杂 的 分 子 生 物 学 障碍 ,从 而 
表现 出 结构 和 功能 等 方面 的 变化 .月 前 对 这 一 系列 的 动态 变化 尚未 完全 认识 。 

变性 过 程 可 涉及 整个 神经 细胞 (细胞 体 、 细 胞 核 . 轴 突 、. 未 梢 ), 也 可 影响 通 鞘 等 其 他 成 分 ,但 
无 明显 的 特异 性 组 红 和 细胞 反应 许多 同一 类 型 的 异常 细胞 和 结构 可 见于 化 学 成 分 形态 结构 、 
代谢 和 功能 不 同 的 组 织 中 。 如 Lewy 小 体 主要 存在 于 帕 金 森 病 (Parkinson disease,PD) 中 ,也 可 
在 阿尔 茨 海 默 病 (Alzheimer disease ,AD) 或 肌 蓉 缩 侧 索 硬 化 (amyotrophic lateral sclerosis, ALS) 中 
发 现 。 很 多 变性 疾病 选择 性 地 损害 一 定 的 解剖 部 位 和 具有 特定 生理 功能 的 同一 系统 的 神经 元 。 
如 肌 萎 缩 侧 索 硬 化 主要 累及 皮质 一 脑 干 一 痊 莲 的 运动 神经 元 ; 某 些 遗传 性 共 济 失调 主要 累及 小 
脑 的 Purkinje 细胞 。 当 有 些 变性 疾病 进展 到 相当 严重 的 程度 时 或 在 有 些 尚 不 明了 的 因素 影响 
下 ,可 能 失去 专 一 选择 性 损害 某 一 系统 的 特性 . 变 成 多 个 系统 的 神经 元 损害 ,如 造成 多 系统 萎缩 
(multiple system atrophy,MSA), 也 称 为 多 系统 变性 。 变 性 疾病 中 少数 患者 有 家 族 遗 传 史 。 从 病 
程 来 看 ,变性 疾病 的 起 病 十 分 隐匿。 临床 上 大 部 分 变性 疾病 均 可 造成 双 侧 肢 体 的 对 称 性 损害 ， 
但 疾病 早期 ,病变 所 囚 及 的 肢体 可 不 对 称 。 在 变性 疾病 的 诊断 中 必须 要 详细 地 询问 病史 和 仔细 
地 进行 神经 系统 体检 或 搜集 有 关 材 料 ,为 诊断 疾病 提供 充分 的 临床 资料 。 目 前 尚 无 有 效 的 办 法 
阻止 变性 疾病 的 发 展 ,多 数 治疗 只 是 暂时 缓解 和 减轻 症状 的 对 症 治疗 。 


第 一 节 ”运动 神经 元 病 


运动 神经 元 病 (motor neuron disease, MND) 是 一 系列 以 上 、 下 运动 神经 元 改变 为 突出 表现 的 
慢性 进行 性 神经 系统 变性 疾病 。 临 床 表 现 为 上 .下 运动 神经 元 损害 的 不 同 组 合 , 特 征 表现 为 肌 
无 力 和 萎缩 、 延 佣 肪 兽 及 锥 体 束 征 。 通 常 感 觉 系统 和 括约肌 功能 不 受累 。 多 中 年 发 病 , 病 程 为 
2~6 年 , 亦 有 少数 病程 较 长 者 。 男 性 多 于 女性 , 患 病 比例 为 1.2 : 1~2.5 : 1。 年 发 病 率 为 1.5/10 
万 ~2.7110 万 , 患 病 率 约 为 2.7/10 万 ~7.4/10 万 。 

【 病因 与 发 病 机 制 | } 

关于 MND 的 病因 和 发 病 机 制 , 目 前 有 多 种 假说 :遗传 机 制 、 氧 化 应 激 、 兴 奋 性 毒性 、 神 经 营 
养 因 子 障 碍 .自身 免疫 机 制 .病毒 感染 及 环境 因素 等 。 虽 然 确切 致 病 机 制 迄 今 未 明 ,但 目前 较为 
集中 的 认识 是 ,在 遗传 背景 的 基础 上 的 氧化 损害 和 兴奋 性 毒性 作用 共同 损害 了 运动 神经 元 , 主 
炎 影 响 了 线粒体 和 组 胞 骨架 的 结构 和 功能 。 有 资料 显示 ,老年 男性 .外 伤 中, 过 度 体力 劳动 (如 
仇 荆 、 重 体力 劳动 省 等 ) 都 可 能 是 发 病 的 危险 因素 。 此 外 ,可 能 有 关联 的 因素 还 有 : 

1. 感染 和 免疫 ”有 学 者 认为 肌 萎 缩 侧 索 硬化 (amyotrophic lateral sclerosis, ALS) 发病 与 肝病 
雯 ,人 类 免疫 缺陷 病毒 (human immunodeficiency virus,HIV) 有关。 免疫 功能 测定 有 发 现 ALS 患 
者 CS 免疫 球 和 蛋白 升 高 , 血 中 T 细 胞 数目 和 功能 异常 ,免疫 复合 物 形成 , 抗 神经 节 苷 脂 抗体 阳性 ， 
蔓 至 测 到 乙酰胆碱 受 体 的 抗体 ,推测 ALS 的 血清 可 能 对 前 角 细 胞 等 神经 组 织 存在 毒性 作用 。 

2. 金属 元 素 ”有 学 者 认为 ALS 发 病 与 某 些 金属 中 毒 或 某 些 元 素 缺 乏 有 关 。 有 不 少 人 注意 
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到 MND 的 患者 有 铝 接触 史 , 并 发 现 患者 血浆 和 CSF 中 铝 含量 增高 。 Canaradi 认为 铝 的 逆行 性 
轴 索 流动 可 引起 前 角 细 胞 中 毒 ,导致 ALS。 环 境 中 金属 元 素 含量 的 差异 可 能 是 某 些 地 区 ALS 地 
3. 遗传 因素 ”本 病 大 多 为 散发 ,5%~10% 的 患者 有 家 族 史 , 遗 传 方式 主要 为 常 染 色 体 显 
性 遗传 。 最 常见 的 致 病 基因 是 铜 ( 锌 ) 超 氧化 物 歧化 酶 (superoxide dismutase 1,SOD-1) 基因 , 约 
20% 的 家 族 性 ALS 和 2% 的 散发 性 ALS 与 此 基因 突变 有 关 。 近年 来 ,研究 者 又 发 现 1 号 染色 体 
上 TAR DNA 结合 蛋白 (TAR DNA binding protein,TDP-43) 基因 突变 与 家 族 性 和 散发 性 ALS 均 
相关 ;9 号 染色 体 上 的 C90RF72 基因 非 编码 区 GGGCCCC 六 核 蔡 酸 重复 序列 与 25% 左右 的 家 族 
性 ALS 有 关 。 这 些 研究 为 揭示 ALS 的 发 病 机 人 制 带 来 了 新 的 希望 。 
4. 营养 障碍 Poloni 等 发 现 ALS 患者 血浆 中 维生素 B 及 单 磷酸 维生素 B, 均 减 少 ,Ask- 
Upmak 报道 5 例 患 者 胃 切 除 后 发 生 ALS, 提 示 营 养 障 碍 可 能 与 ALS 发 病 有 关 。 
5. 神经 递 质 ALS 患者 CSF 中 抑制 性 神经 递 质 CABA 水 平 较 对 照 组 明显 降低 ,而 去 甲 肾 
上 腺 素 较 对 照 组 为 高 ,病情 越 严 重 ,这 种 变化 越 明显 。 近 年 来 的 研究 认为 兴奋 性 氨基 酸 ( 主 要 是 
谷 氨 酸 和 天 门 冬 氨 酸 ) 的 神经 细胞 毒性 作用 在 ALS 发 病 中 起 着 重要 作用 。 
总 之 ,目前 对 本 病 的 病因 及 发 病 机 制 仍 不 明确 ,可 能 为 各 种 原因 引起 神经 系统 有 毒物 质 堆 
积 ,特别 是 自由 基 和 兴奋 性 氨基 酸 的 增加 ,损伤 神经 细胞 而 致 病 。 
【病理 】 
肉眼 可 见 冰 钥 萎 缩 变 细 。 光 镜 下 痊 髓 前 角 细 胞 变性 脱 失 ,以 颈 艇 明显 , 胸 腰 船 次 之 ;大 脑 皮 
质 运动 区 的 锥 体 细胞 也 发 生变 性 . 脱 失 。ALS 患者 的 神经 元 细胞 胞 质 内 有 -一 种 泛 素 化 包涵 体 ， 
全 究 发 现 其 主要 成 分 为 TDP-43 ,是 ALS 的 特征 性 病理 改变 。 脑 二 运动 神经 核 中 以 舌 下 神经 核 
变性 最 为 突出 , 疑 核 .三 又 神经 运动 核 .迷走 神经 背 核 和 面神经 核 也 有 变性 改变 , 动 腿 神经 核 则 
很 少 被 累及 .病变 部 位 可 见 不 同 程度 的 胶 质 增生 , 符 哄 活动 不 明显 。 消 神经 前 根 变 细 , 轴 索 断 弄 ， 
髓 鞘 脱 失 ,纤维 减少 。 锥 体 束 的 变性 自 远 端 向 近 端 发 展 ,出 现 脱 骸 匡 和 轴 突 变性 。 有 时 还 可 见 
到 其 他 传导 束 的 变化 ,如 皮质 的 联系 纤维 、 后 纵 束 、 红 核 疹 祷 束 以 及 脑 干 和 痊 髓 内 多 种 其 他 传导 
束 。 肌 肉 旦 现 失 神 经 支配 性 萎缩 。 在 亚 急性 与 慢性 病例 中 可 见 肌肉 内 有 神经 纤维 的 萌芽 ,可 能 
为 神经 再 生 的 证 据 。 晚 期 ,体内 其 他 组 织 如 心肌 、 胃 肠 道 平 滑 肌 亦 可 出 现 变 性 改变 。 

【 临床 表现 】 

通常 起 病 隐 匿 ,缓慢 进展 , 偶 见 亚 急 性 进展 者 。 由 于 损害 部 位 的 不 同 , 临床 表现 为 肌 无 力 、 
肌 萎 缩 和 锥 体 束 征 的 不 同 组 合 。 损 害 仅 限于 消 艇 前 角 细胞 ,表现 为 无 力 和 肌 萎 缩 而 无 锥 体 束 征 
者 ,为 进行 性 肌 萎 缩 (progressive muscular atrophy,PMA)。 单 独 损害 延 通 运动 神经 核 而 表现 为 咽 
喉 肌 和 和 瑞 肌 无 力 .萎缩 者 ， 为 进行 性 延 舟 及 玫 (progressive bulbar palsy,PBP)。 仅 累及 锥 体 束 而 表 
现 为 无 力 和 锥 体 束 征 者 为 原 发 性 侧 索 硬化 ( Primary lateral sclerosis,PLS)。 如 上 、 下 运动 神经 元 
均 有 损害 ,表现 为 肌 无 力 . 肌 萎 缩 和 锥 体 束 征 者 , 则 为 ALS。 但 不 少 病例 先 出 现 一 种 类 型 的 表现 ， 
随后 又 出 现 另 一 类 型 的 表现 ,最 后 演变 成 ALS。 因 此 ,在 疾病 早期 有 时 较 难 确定 属 哪 一 类 型 。 

1. 肌 萎 缩 侧 索 硬化 ”为 最 多 见 的 类 型 ,也 称 为 经 典型 ,其 他 类 型 称 为 变异 型 。 大 多 数 为 效 
得 性 ,少数 为 家 族 性 。 发 病 年 龄 多 在 30~60 岁 之 间 ,多数 45 岁 以 上 发 病 。 男 性 多 于 女性 。 星 典 
型 的 上 .下 运动 神经 元 同时 损害 的 临床 特征 。 常 见 首发 症状 为 一 侧 或 双 侧 手指 活动 策 拙 .无力 ， 
随后 出 现 手 部 小 肌肉 凌 缩 ,以 大 ,小 锂 际 肌 , 骨 间 肌 , 刻 状 肌 为 明显 ,双手 可 呈 座 爪 形 ,逐渐 延 及 
前 辟 ,上臂 和 肩 肥 带 肌 和 群 。 随 着 病程 的 延长 , 肌 无 力 和 萎缩 扩展 至 躯干 和 和 颈 部 ,最 后 累及 面 肌 和 
咽喉 贞 ， 少数 病例 肌 萎 缩 和 无 力 从 下 肢 或 躯干 肌 开始 。 受 累 部 位 常 有 阴 显 肌 束 闸 动 。 双 上 肢 
肌 萎 缩 , 肌 张力 不 高 ,但 腿 反 射 亢进 ,Hoffmann 征 阳性 ; 双 下 歧 痉 榨 性 瘫痪 , 肌 芋 缩 和 肌 上 东 颤 动 较 
轻 , 肌 张力 高 , 妥 反 射 亢进 ,Babinski 征 阳性 。 患 者 一 般 无 客观 的 感觉 障碍 ,但 常 有 主观 的 感觉 症 
状 , 如 麻木 等 。 括 约 肌 功 能 常 保持 良好 。 患者 意识 始终 保持 清醒 。 延 稻 麻 辣 一 股 发 生 在 本 病 的 
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晚期 ,在 少数 病例 可 为 首发 盖 状 ”再 肌 常 完 受 号 
胆 \ 咽 、 er Ln 器 月 ee 旋 . 以 至 串 
髓 束 受 损 , 故 可 有 假 性 征稿 竹 府 面 贞 中 器 轮 臣 肌 受累 最 明显 。 眼 外 肌 一 般 不 受 影响 。 预 后 
gt 3~5 年 内 弦 王 呼吸 肌 麻 瘟 或 及 部 感染 . 

2. 进行 性 肌理 缩 发 奖 年 龄 在 20~50 岁 .多 在 30 岁 左右 , 略 早 于 ALS, 男 性 较 多 。 运 动 神 
经 元 变性 仅 限 于 闪 血 前 角 细 胞 和 脑 十 运动 神 .表现 为 下 运动 神经 元 损害 的 症状 和 体征 。 首 
发 症状 常 为 单 于 或 双 于 小 肌 入 和 灶 久 、 励 力 .逐渐 累及 前 辟 、 上 臂 及 肩 用 带 肌 群 。 少 数 病 例 肌 萎 
缩 可 从 下 上 肢 开 始 ， 受 办 肌 办 甘 缩 明 灵 . 册 张力 降低 ,可 见 肌 东 额 动 , 腿 反 射 减弱 ,病理 反射 阴性 。 
一 般 无 感觉 和 插 约 肌 功 能 障碍 ”本 型 进展 较 慢 .病程 可 达 10 年 以 上 或 更 长 。 晚 期 发 展 至 全 身 
肌肉 萎缩 .无 力 , 生 酒 不 能 自理 , 投 后 常 因 脐 死亡: 

3. 进行 性 延 通 麻痹 ”少见 ”发 首 年 龄 较 晚 .多 在 40~50 岁 以 后 起 病 。 主 要 表现 为 进行 性 发 
音 不 清 、 声 eo 存 别 册 难 、 饮 水 哈 咳 . 咀 咀 无 力 。 舌 肌 明 显 鞭 缩 ,并 有 肌 束 额 动 , 唇 肌 、 咽 喉 肌 
萎缩 , 咽 反射 消失 ， 有 时 同时 损害 双 侧 皮 质 脑 干 束 ,出现 强身 强 笑 、 下 颌 反射 亢进 ,从 而 真性 和 
候 性 延生 三 六 共 存 病 司 进展 绞 快 .多 在 1~2 年 内 因 呼 吸 肌 麻 疗 或 肺 部 感染 而 死亡 。 

4. 原 发 性 侧 索 硬化 临床 上 至 见 ， 多 在 中 年 以 后 发 病 ， 起 病 隐 袭 。 常 见 首发 症状 为 双 下 肢 
对 称 性 价 硬 乏力 ,行走 芋 剪 刀 步 态 、 缓 慢 逐渐 累及 双 上 上肢 。 四 肢 肌 张力 呈 痉 挛 性 增高 . 
腿 反 射 亢进 ,病理 反射 阳性 ,一 般 无 肌 页 动 ,感觉 无 障碍 ,括约肌 功能 不 受累 。 如 双 
侧 皮 质 脑 干 束 受 损 ,可 出 现 假 性 延 莫 以 阁 ,可 存活 较 长 时 间 。 

既往 认为 MND 是 一 种 纯 运 统 的 疾病 .没有 智能 、 感 党 系统 、 锥 体外 系 及 自主 神经 系 乡 统 
损害 的 临床 表现 。 但 是 .临床 观 实 发 现 了 一 小 部 分 MND 患者 出 现 了 运动 系统 以 外 的 表现 
So 系 症状 .感觉 异常 和 膀胱 直肠 功能 障碍 等 , 少 部 分 患 者 中 还 可 出 现 眼 外 肌 运动 障 
得 。 习惯 上 ,将 华 有 这 些 少见 表现 的 MND 称 为 不 典型 MND。 其 确切 发 病 机 制 仍 不 清楚 ,可 能 
MND 患 者 们 有 其 他 疾病 ,或 者 MND 疾病 办 及 其 他 系统 。 

【 辅助 检查 】 

1. 肌 电 图 ”有 很 高 的 诊断 价值 , 旦 典型 的 神经 源 性 损害 。ALS 患者 往往 在 延 莲 、 颈 、 胸 与 腰 
然 不 同 神经 节 段 所 支配 的 肌肉 出 现 进行 性 失 神 经 支配 和 慢性 神经 再 生 支 配 现象 。 主 要 表现 为 
静 息 状态 下 可 见 纤 颤 电位 、 正 锐 波 , 小 力 收缩 时 运动 单位 时 限 增 宽 、 波 幅 增 大 多 相 波 增加 ,大 力 
收缩 时 蔓 集 相 减 少 , 旦 单纯 相 ; 运 动 神经 传导 检查 可 能 出 现 复 合 肌肉 动作 电位 (compound muscle 
action potential ,CMAP) 波 幅 减 低 , 较 少 出 现 运动 神经 传导 速度 异常 , 感 荆 觉 神经 传导 检查 多 无 异常 吊 = 

2. 脑脊液 检查 腰 穿 讨 力 正 常 或 偏 低 , 脑 疹 液 检查 正常 或 蛋白 有 轻 度 增高 ,免疫 球 蛋 白 可 
能 增高 。 

3. 血液 检查 血 常 规 检查 正常 。 血 清 肌 酸 磷酸 激酶 活性 正常 或 者 轻 度 增高 而 其 同 工 酶 不 
高 。 免疫 功 能 检查 ,包括 细胞 免疫 和 体液 免疫 均 可 能 出 现 异常 

4. CT 和 MRI 检查 ”次 入 变 细 ( 腰 膨大 和 贷 脱 大 处 较 明显 ), 余 无 特殊 发 现 。 

5. 肌肉 活检 ”可 见 神经 源 性 肌 萎 缩 的 病理 改变 、 

【诊断 】 

根据 中 年 以 后 隐 稚 起 病 ,慢性 进行 性 加 重 的 病程 ,临床 主要 表现 为 上 、 下 运动 神经 元 损害 所 
致 肌 无 力 . 肌 著 缩 、 延 八 麻 疗 及 外 体 束 征 的 不 同 组 合 ,无 感觉 障碍 , 肌 电 图 呈 神 经 源 性 损害 , 脑 消 
液 正 常 ,影像 学 无 异常 ,一般 不 难 作出 临床 诊断 。 

直 界 神经 病 党 联盟 于 1994 年 在 西班牙 首次 提出 该 病 的 El Escorial 诊断 标准 ,2000 年 又 发 
表 此 标准 的 修订 版 ,具体 如 下: 

1. 诊断 ALS 必须 符合 以 下 3 点 

(1) 临床 . 电 生 理 或 病理 检查 显示 下 运动 神经 元 病变 的 证 据 - 


< 


表现 为 舌 肌 萎缩 `. 束 额 和 伸 舌 无 力 。 随 后 出 现 
5 者 构 吝 不 清 . 和 型 咽 困 难 . 咀 嚼 无 力 。 由 于 同时 有 双 侧 皮质 延 


A 
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(2) 临床 检查 显示 上 运动 神经 元 病变 的 证 据 。 


(3) 病史 或 检查 显示 上 述 症 状 或 体征 在 一 个 部 位 内 扩展 或 者 从 一 个 部 位 扩展 到 其 他 部 位 。 


2. 同时 必须 排除 以 下 2 点 

(1) 电 生理 或 病理 检查 提示 患者 有 可 能 存在 导致 上 下 神经 元 病变 的 其 他 疾病 。 
(2) 神经 影像 学 提示 患者 有 可 能 存在 导致 上 述 临床 或 电 生理 变化 的 其 他 疾病 。 
3. 进一步 根据 临床 证 据 的 充足 程度 ,可 以 对 ALS 进行 分 级 诊断 ( 表 9-1) 


表 9-1 修订 的 El Escorial 肌 萎 缩 侧 索 硬 化 临床 诊断 标准 


临床 诊断 确定 性 临床 特点 
确诊 ALS 至 少 有 3 个 部 位 的 上 .下 运动 神经 元 病变 的 体征 
很 可 能 ALS 至 少 有 2 个 部 位 的 上 、 下 运动 神经 元 病变 的 体征 ,而 且 , 某 些 上 运动 神经 元 体征 


必须 位 于 下 运动 神经 元 体征 近 端 (之 上 ) 


实验 室 支 持 很 可 能 ALS 只 有 1 个 部 位 的 上 、 下 运动 神经 元 病变 的 体征 ,或 一 个 部 位 的 上 运动 神经 元 体 


征 , 加 肌 电 图 显示 的 至 少 两 个 肢体 的 下 运动 神经 元 损害 证 据 


可 能 ALS 只 有 1 个 部 位 的 上 、 下 运动 神经 元 病变 的 体征 ,或 有 2 处 或 以 上 的 上 运动 神经 


元 体征 ,或 者 下 运动 神经 元 体征 位 于 上 运动 神经 元 体征 近 端 (之 上 ) 


注 :将 ALS 神经 元 变性 的 部 位 分 为 4 个 : 延 败 . 颈 骸 . 胸 徐 、 腰 修 艇 


【 鉴别 诊断 】 


MND 需要 与 其 他 以 上 运动 神经 元 和 (或 ) 下 运动 神经 元 病变 为 主要 症状 的 疾病 鉴别 ( 表 9-2)。 
1. 颈椎 病 或 腰椎 病 ”颈椎 病 可 有 于 部 肌肉 萎缩 ,压迫 疹 宙 时 还 可 致 下 上 肢 妥 反 射 亢进 、 双 侧 


病理 反射 阳性 等 上 ,下 运动 神经 元 病变 的 症状 和 体征 。 亦 可 呈 慢 性 进行 性 病程 ,两 者 鉴别 有 时 


较 困 难 。 但 绒 朴 病 的 肌 萎 缩 常 局 限于 上 上肢 ,多 见 手机 萎缩 ,不 像 ALS 那样 广泛 , 常 伴 上 肢 或 记 
疼痛 ,客观 检查 党 有 感觉 障碍 ,可 有 括约肌 障碍 ,无 延 苗 麻 壮 表现 ;腰椎 病 也 常 局 限于 单 下 股 ， 
有 民 或 腿 部 疼痛 。 胸 锁 乳 突 肌 及 胸椎 椎 旁 肌 针 极 肌 电 图 检查 无 异常 
暗示 贷 椎 骨 质 增生 \ 椎 间 孔 变 害 .椎间盘 变性 或 脱出 ,甚至 冰 膜 2 
六 , 俩 椎 病 同时 合并 腰椎 病 时 ,临床 与 肌 电 图 更 易 与 ALS 混 清 ,此 时 后 者 胸椎 椎 旁 肌 针 极 肌 电 
异常 自发 电位 有 助 于 鉴别 - 


2 延髓 和 青 髓 空洞 症 “临床 上 也 常 有 双手 小 肌肉 萎缩 , 肌 束 闸 动 ,可 进展 为 丰 性 延 链 性 
的 ,也 可 出 现 锥 体 束 征 。 但 临床 进展 缓慢 , 常 合并 其 他 畸形 , 且 有 节 段 性 分 离 性 感 党 障碍 ,Mi 


可 显示 延 艇 或 疹 信 空 洞 ,有 助 于 鉴别 。 


经 元 损害 ,推测 是 与 抗 神经 节 背 脂 (CMI) 抗体 相关 的 自身 免疫 性 疾病 。MMN 临床 表现 多 为 
对 称 性 胶体 无 力 ,次 缩 , 员 束 颜 动 ,而 感觉 受累 很 轻 。 腿 反射 可 以 保留 。 节 段 性 运动 神经 传导 
定 可 显示 有 多 炸 性 运动 传导 阻 滞 , 血 清 抗 GM 抗体 滴 度 升 高 ,静脉 注射 免疫 球 蛋白 有 效 ,可 
之 鉴别 。 


4 绒 段 兰 散 肿瘤 ”可 有 上 肢 肌 萎缩 和 四 肢 妥 反 射 亢进 , 双 侧 病理 反射 阴性。 但 一 般 无 用 


邓 动 , 常 有 神经 根 儿 和 传导 东 性 感觉 障碍 。 腰 穿 可 发 现 检 管 阻塞 , 脑 背 液 蛋 自 含量 增高 。 梭 


造影 .CT 或 MRI 显示 朴 管内 占 位 病变 有 助 于 确诊 。 


5 上肢 周 围 神经 损伤 ”可 有 上 肢 的 肌 无 力 和 肌 萎缩 ,但 多 累及 一 侧 ,是 有 感觉 障碍 ,可 与 之 


6. 良性 肌 束 颤动 ”正常 人 有 时 可 出 现 粗大 的 肌 束 额 动 ,但 无 肌 无 力 和 肌 萎 缩 , 肌 电 图 检 
正常 - 
疹 肌 芋 缩 症 (spinal muscle atrophy, SMA ) 是 一 组 遗传 性 疾病 ,大 部 分 为 隐 性 遗传 、 


- 颈椎 X 线 片 、CT 或 MRI 
受 奈 , 有 助 于 鉴别 。 对 于 老年 


部 
人 


RI 


测 


Es 


可 


与 
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号 染色 体 上 的 运动 神经 元 存 酒 基 轩 相关 。 临床 上 以 进行 性 对 称 性 近 端 肌 无 力 鞭 缩 为 主要 
ea 及 下 运动 神经 元 ,没有 上 运动 神经 元 受累 。 其 中 最 严重 的 SMA 发 病 在 婴儿 期 
(Werdnig-Hoffmann 痢 ) .多数 2 岁 内 死亡 . 起 病 于 儿童 .青少年 或 成 人 的 SMA(Kugelberg-Welander 
病 ) 则 预后 良好 


表 9-2 运动 神经 元 病 的 鉴别 诊断 


特 发 性 痊 肌 葵 缩 证 
肌 著 缩 侧 索 硬化 近 端 成 人 或 青年 起 病 型 (Kugelberg-Welander 


肌 萎 缩 侧 
进行 性 延 岳 | 林 顺 
原 发 性 侧 索 伍 


便 化 的 灾 中 型 disease) 
N- 


锁 的 延 链 兰 黎 肌 葵 缩 CKennedy disease) 
端 背 肌 凌 缩 连 


pus 
进行 性 肌 痊 缴 | 己 糖 胺 酶 A 缺乏 症 
单 肢 肌 蔷 缩 ( 肛 性 局 生性 肌 竹 缩 ) 鉴别 的 疾病 
感 二 颈椎 病 或 腰椎 病 
中 每 (如 锐 中 毒 ) 
页 类 后 过 合 征 (Postpolio svndrome) 照射 后 综合 征 


9 脱 般 蒜 性 运动 神经 病 


相 录 病 一 相关 综合 征 (Retroviroses-associated 侈 疫 介 二 


Syndromes ) 多 灶 性 运动 神经 病 伴 传导 阻 滞 
西 尼罗河 脑 炎 (West Nile encephalitis) 不 典型 的 慢性 炎 性 脱 茵 畏 性 多 发 神经 根 神经 病 
遗传 性 淋巴 阁 和 其 他 恶性 肿瘤 相关 的 运动 神经 病 


家 族 性 肌 萎 缩 侧 索 硬化 


治疗 】 

MND 的 治疗 包括 病因 治疗 .对 证 治疗 和 各 种 非 药 物 治疗 。 必 须 指 出 的 是 .MND 是 一 组 异 质 
性 疾病 , 致 病因 素 多 样 及 相 于 影响 . 故 甚 治疗 必须 是 多 种 方法 的 联合 应 用 。 期 望 用 单个 药物 或 
单 种 治疗 完全 阻 断 疾 病 的 进展 是 厅 现 实 的 。 
当前 病因 治疗 的 发 展 方向 包括 抗 兴 奋 性 氨基 酸 毒 性 ,神经 营养 因子 、 抗 氧化 和 自由 基 清 除 、 
新 型 钙 通 道 阻 滞 剂 , 抗 细 胞 凋 亡 、 基 因 治 疗 及 神经 干细胞 移植 。 利 鲁 唑 (riluzole) 具有 抑制 谷 氨 
酸 释 放 的 作用 ,每 次 50mg, 每 天 2 次 ,服用 18 个 月 ,能 延缓 病程 .延长 延 库 麻 兽 患者 的 生存 期 。 
也 有 试用 泼 尼 松 . 环 磷 栈 腕 等 治疗 本 病 ,但 必须 定期 复查 血 象 和 肝 功 能 ,用 药 后 延 莫 麻 痹 证 状 在 
部 分 病例 中 可 改善 ,但 对 四 肢 无 力 pp 

对 症 治疗 包括 针对 和 存 咽 .呼吸 . 构 音 ,疼痛 .党 养 障 碍 等 并 发 症 和 伴随 症状 的 治疗 。 在 
咽 困难 者 应 瞄 饲 饮食 。 有 呼吸 衰竭 者 ee 管 切 间 并 机 械 通 气 。 在 对 症 治疗 的 同时 ,要 充分 注 
意 药 物 可 能 发 生 的 不 良 反 应 。 临 床 应 用 时 需 仔 细 权 衡 利 商 、 针 对 患者 的 情况 个 体 化 用 药 。 

【预后 】 

运动 神经 元 病 的 预后 因 不同 的 疾病 类 型 和 发 病 年 龄 而 不 同 。 原 发 性 侧 索 硬 化 进展 缓慢 . 预 
后 良好 ;部 分 进行 性 肌 鞭 缩 患 者 的 病情 可 以 维持 较 长 时 间 稳 定 , 但 不 会 改善 gd ws 
进行 性 延 昔 麻 疗 以 及 部 分 进行 性 肌 萎 缩 患者 的 预后 差 ,病情 持续 性 进展 ,多 于 5 年 内 死 于 呼吸 
肌 胖 疾 或 肺 部 感染 。 


第 二 节 ”阿尔 茨 海 黑 病 


阿尔 菊 海 默 病 (Alzheimer disease,AD) 是 发 生 于 老生 和 老年 前 期 .以 进行 性 认 知 功能 障碍 和 
行为 损害 为 特征 的 中 由 神经 系统 退行 性 病变 。 临 床上 表现 为 记忆 障碍 失语、 失 用 、 失 认 、 视 空 
癌 能 力 损 害 .抽象 思维 和 计算 力 损 害 . 人 属 和 行为 改变 等 。AD 是 老年 期 最 常见 的 痴呆 类 型 . 约 


Es 
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占 老 年 期 痴呆 的 50%~70%。 随 着 对 AD 认识 的 不 断 深入 ,目前 认为 AD 在 狮 采 阶段 之 前 还 存在 


一 个 极为 重要 的 痴呆 前 阶段 ,此 阶段 可 有 AD 病理 生理 改变 ,但 没有 或 仅 有 轻微 临床 


【流行 病 学 】 


症状 。 


流行 病 学 调查 显示 ,65 岁 以 上 老年 人 AD 患 病 率 在 发 达 国 家 约 为 4%~8%, 我 国 约 为 
3%~7%, 女 性 高 于 男性 。 依 此 推算 ,我 国 目前 约 有 AD 患者 600 万 ~800 万 。 随 着 年 龄 的 增长 ， 


AD- AD 发 病 的 危险 因素 


有 低 教育 程度 膳食 因素 .吸烟 .女性 肉 激 素 水 平 降低 、 高 血糖 .高 胆 闫 醇 高 同型 半 胱 氮 酸 、 血 管 


AD 患 病 率 逐渐 上 升 , 至 85 岁 以 后 ,每 3~4 位 老年 人 中 就 有 1 名 肉 患 
因素 等 。 
【 病因 和 发 病 机 制 | 】 


AD 可 分 为 家 族 性 AD 和 散发 性 AD。 家族 性 AD 呈 常 染色 体 显 性 遗传 ,多 于 65 岁 前 起 病 ， 
最 为 常见 的 是 21 号 染色 体 的 淀粉 样 前 体 蛋 白 (amyloid precursor protein ,APP) 基因 .位 于 14 号 
染色 体 的 早老 素 1 (presenilin 1,PS1) 基因 及 位 于 1 号 染色 体 的 早老 素 2( presenilin 2,PS2) 基 
因 突变 。 对 于 占 90% 以 上 的 散发 性 AD, 尽 管 候选 基因 众多 ,目前 肯定 有 关 的 仪 载 脂 蛋 白 E 


(apolipoprotein 下 ,APOE ) 基因 ,APOE s 4 携带 者 是 散发 性 AD 的 高 危 人 群 。 


有 关 AD 的 发 病 机 制 , 现 有 多 种 学 说 ,其 中 影响 较 广 的 有 B - 淀粉 样 绰 白 (B -amyloid,AB ) 
瀑布 理论 (the amyloid cascade hypothesis), 认 为 AB 的 生成 与 清除 失衡 是 导致 神经 元 变性 和 痴呆 
发 生 的 起 始 事件 。 家 族 性 AD 的 三 种 基因 突变 均 可 导致 AB 的 过 度 生成 ,是 该 学 说 的 有 力 佐证 。 


而 Down 综合 征 患 者 因 体内 多 了 一 个 APP 基因 


该 学 说 。 另 一 重要 的 学 说 为 tau 蛋白 学 说 ,认为 过 度 磷酸 化 的 au 蛋白 影响 了 神经 元 骨架 征管 


,在 早年 就 出 现 AB 沉积 斑 块 ,也 从 侧面 证 明了 


蛋白 的 稳定 性 ,从 而 导致 神经 原 纤维 缠 结 形成 ,进而 破坏 了 神经 元 及 突 触 的 正常 功能 。 近 年 来 ， 


也 有 学 者 提出 了 神经 血管 假说 ,提出 脑 血管 功 色 


E 的 失常 导致 神经 元 细胞 功能 障碍 ,并 且 AB 清 


除 能 力 下 降 , 导 致 认 知 功能 损害 。 除 此 之 外 , 尚 有 细胞 周期 调节 青白 障碍 .氧化 应 激 . 炎 性 机 制 、 


线粒体 功能 障碍 等 多 种 假说 - 

【病理 】 

AD 的 大 体 病理 表现 为 脑 的 体积 缩小 和 
重量 减轻 , 脑 沟 加 深 、 变 宽 , 脑 回 萎缩 , 矣 叶 特 
别 是 海马 区 萎缩 (图 9-1)。 组 织 病理 学 上 的 典 
型 改变 为 神经 炎 性 斑 ( 嗜 银 神 经 轴 索 突起 包 线 
A B 而 形成 ), 神 经 原 纤维 缠 结 (由 过 度 磷 酸化 
的 微 管 tau 蛋白 于 神经 元 内 高 度 螺旋 化 形成 )、 
神经 元 缺失 和 胶 质 增生 (图 9-2)。 

1. 神经 炎 性 斑 (neuritic plaques,NP) 在 
AD 患者 的 大 脑 皮质 海马. 某 些 皮质 下 神经 核 
如 禁 仁 核 前 脑 基 底 神经 核 和 丘脑 存在 大 量 的 
NP- NP 以 AB 沉积 为 核心 ,核心 周边 是 更 多 
的 AB 和 各 种 细胞 成 分 。 自 20 世纪 70 年 代 
以 来 ,相继 有 研究 者 制定 了 诊断 AD 所 需 大 脑 


图 9-1 阿尔 茨 海 默 病 脑 组 织 冠状 切面 
可 见 双 侧 海马 明显 萎缩 ,海马 旁 回 变 罕 ， 
侧 脑室 相应 扩大 


皮质 NP 数量 的 神经 病理 诊断 标准 ,目前 广泛 使 用 的 是 美国 学 者 Mirra 等 1991 年 提出 的 半 定量 
诊断 标准 ,用 网 像 匹配 的 方法 估计 三 个 脑 叶 新 皮质 严重 受累 区 NP 的 数量 。 

2. 神经 原 纤维 缠 结 ( neurofibrillary tangles, NFT) 大 脑 皮质 和 海马 存在 大 量 NFT, NFT 主要 
在 神经 元 胞 体内 产生 ,有 些 可 扩展 到 近 端 树 突 干 。 含 NFT 的 神经 元 细胞 大 多 已 时 退行 性 变化 。 


AD 患者 ,NFT 可 能 仪 限于 内 嗅 皮 质 和 海马 。 


些 下 匡 脑 神经 核 脑 干 的 中 颖 核 各 脑 桥 的 蓝 谢 。 轻 度 
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【 临床 表现 】 

AD 通常 隐 医 起 病 , 持 续 进 行 性 发 展 ,主要 表现 为 认 知 功能 减退 和 非 认 知性 神经 精神 症状 。 
按照 最 新 分 期 ,AD 包括 两 个 阶段 : 痢 果 前 阶段 和 痴呆 阶段 。 

1. 痴呆 前 阶段 ”此 阶段 分 为 轻 度 认 知 功能 障碍 发 生前 期 (pre-mild cognitive impairment ,Pre- 
MCI) 和 轻 度 认 知 功能 障碍 期 (mild cognitive impairment,MCI)。AD 的 pre-MCI 期 没有 任何 认 知 
障碍 的 临床 表现 或 者 仅 有 极 轻 微 的 记忆 力 减退 主诉 ,这 个 概念 目前 主要 用 于 临床 研究 。AD 的 
MCI 期 , 即 AD 源 性 MCL, 是 引起 非 痴呆 性 认 知 损害 (cognitive impairment not dementia, CIND ) 的 
多 种 原因 中 的 一 种 , 主要 表现 为 记忆 力 轻 度 受 损 .学习 和 保存 新 知识 的 能 力 下 降 , 其 他 认 知 域 ， 
如 注意 力 ,执行 能 力 .语言 能 力 和 视 空间 能 力也 可 出 现 轻 度 受 损 ,但 不 影响 基本 日 常生 活 能 
达 不 到 痴呆 的 程度 。 

2. 痴呆 阶段 即 传统 意义 上 的 AD, 此 阶段 患者 认 知 功能 损害 导致 了 日 常生 活 能 力 下 降 ， 
根据 认 知 损害 的 程度 大 致 可 以 分 为 轻 .中 、 重 三 度 - 

(1) 轻 度 :主要 表现 是 记忆 障碍 。 首 先 出 现 的 是 近 事 记忆 减退 , 常 将 日 常 所 做 的 事 和 常用 
的 一 些 物品 遗忘 。 随 着 病情 的 发 展 ,可 出 现 远 期 记忆 减退 , 即 对 发 生 已 久 的 事情 和 人 物 的 遗忘。 
部 分 患者 出 现 视 空间 障碍 ,外 出 后 找 不 到 回 家 的 路 ,不 能 精确 地 临摹 立体 图 。 面 对 生 玻 和 复杂 
的 事物 容易 出 现 疲乏 .焦虑 和 消极 情绪 ,还 会 表现 出 人 格 方面 的 障碍 ,如 不 爱 清洁 、 不 修 边 幅 、 暴 
躁 . 易 经 .自私 多 疑 。 

(2) 中 度 : 除 记忆 障 但 继续 加 重 外 ,工作 ,学 习 新 知识 和 社会 接触 能 力 减 退 ,特别 是 原 已 掌握 
的 知识 和 技巧 出 现 明 显 的 衰退 。 出 现 迎 和 辑 思 维 、 综 合 分 析 能 力 减 退 ,言语 重复 .计算 力 下 降 , 明 
显 的 视 空间 障碍 ,如 在 家 中 找 不 到 自己 的 房间 ,还 可 出 现 失语 、 失 用 、 失 认 等 ,有 些 患者 还 可 出 现 
症 病 强直 一 少 动 综合 征 。 此 时 患者 常 有 和 较 明 显 的 行为 和 精神 异常 ,性 格 内 向 的 患者 变 得 易 激 
营 ,兴奋 欣 快 言语 增多 ,而 原来 性 格外 向 的 患者 则 可 变 得 沉默 寞 言 ,对 任何 事情 提 不 起 兴趣 ,出 
现 明显 的 人 格 改 变 , 甚 至 作出 一 些 丧 失 差 耻 感 (如 随地 大 小 便 等) 的 行为 。 

(3) 重度 :此 期 的 患者 除 上 述 各 项 症状 逐渐 加 重 外 ,还 有 情感 淡漠 .器 笑 无 常 言语 能 力 丧 
失 ,以 致 不 能 完成 日 常 简单 的 生活 事项 如 穿 衣 .进食 。 终 日 无 语 而 卧床 ,与 外 界 (包括 亲友 ) 逐渐 
基 失 接触 能 力 。 四 歧 出 现 强 直 或 届 曲 瘫 痰 ,括约肌 功能 障碍 。 此 外 ,此 期 患者 常 可 并 发 全 身 系 
统 疾病 的 症状 ,如 肺 部 及 尿 路 感染 、 压 疮 以 及 全 身 性 衰 竟 症 状 等 ,最 终 因 并 发 症 而 死亡 。 

【 辅助 检查 】 

1. 实验 室 检查 血 . 尿 常规 , 血 生 化 检查 均 正 常 。CSF 检查 可 发 现 AB ,水 平 降低 ,总 tau 
汪 折 和 磷酸 化 tau 蛋白 增高 

2. 脑 电 图 AD 的 早期 脑 电 峡 改 变 主 要 是 波幅 降低 和 a 节律 减 慢 。 少 数 患者 早期 就 有 脑 


ER 
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电 图 wa 波 明 显 减 少 ,甚至 完全 消失 , 随 病 情 进 展 , 可 逐渐 出 现 较 广泛 的 8 活动 ,以 条 .项 叶 明 显 。 
晚期 则 表现 为 弥漫 性 慢 波 。 

3. 影像 学 “CT 检查 见 脑 萎缩 ,脑室 扩大 ;头颅 MRI 检查 显示 的 双 侧 天 叶 海马 萎缩 (网 9-3)。 
SPECT 灌注 成 像 和 和气 脱 氧 葡萄 糖 PET 成 像 可 见 顶 叶 、 矣 叶 和 额 叶 ,尤其 是 双 侧 对 时 的 海马 区 血 
流 和 代谢 降低 。 使 用 各 种 配 体 的 PET 成 像 技 术 ( 如 PIB-PET) 可 见 脑 内 的 AB 沉积 。 


图 9-3 ”MRI 显示 阿尔 茨 海 默 病 杜 叶 和 海马 萎缩 
A.T 加 权 像 : 双 侧 脑室 矣 人 角 扩 大 ,对 叶 萎缩 ,以 内 矣 叶 海马 钧 回 萎缩 明显 (箭头 ) 
B. FLAIR 像 : 萎 迪 的 内 矣 叶 ,海马 钩 回 呈 高 信 


4. 神经 心理 学 检查 ”对 AD 的 认 知 评估 领域 应 包括 记忆 功能 .言语 功能 .定向 力 、 应 用 能 
力 .注意 力 、 知 觉 ( 视 . 听 ,感知 ) 和 执行 功能 七 个 领域 。 临 床上 常用 的 工具 可 分 为 :中 大 体 评 定 基 
表 , 如 简易 精神 状况 检查 量 表 (MMSE) 蒙特利尔 认 知 测验 (MoCA 和 阿尔 黎 海 默 病 认 知 功能 评价 
量 表 (ADAS-cog), 长 谷川 痴呆 量 表 (HDS)、Mattis 痴 果 量 表 、 认 知 能 力 得 查 量 表 (CASD 等 ;@ 分 级 
量 表 , 如 临床 痴呆 评定 量 表 (CDR) 和 总 体 衰退 量 表 (GDS);@ 精 神 行 为 评定 基 表 ,如 痴呆 行为 障 
碍 量 ; RD ). 汉 密 尔 顿 抑郁 量 表 (HAMD)、 神 经 精神 问卷 (NPI);@ 用 于 鉴别 的 量 表 ,Hachinski 
缺 血 量 表 。 还 应 指出 的 是 ,选用 何 种 量 表 ,如 何 评价 测验 结果 ,必须 结合 临床 表现 和 其 他 辅助 检 
查 结果 综合 得 出 判断 。 

5. 基因 检查 ”有 明确 家 族 史 的 患者 可 进行 APP、PS1、PS2 基因 检测 ,突变 的 发 现 有 助 于 
全 诊 


【诊断 】 
应 用 最 广泛 的 AD 诊断 标准 是 由 美国 国立 神经 病 语 言 障碍 人 党 中 研究 所 和 阿尔 小海 默 病 及 
相关 疾病 学 会 (the National Institute of Neurological and Communicative Disorders and Stroke and the 


Alzheimer Diseases and Related Disorders Associations ,NINCDS-ADRDA)1984 年 制定 ,2011 年 美国 
国立 老化 全 究 所 和 阿尔 获 海 默 协会 对 此 标准 进行 了 修订 ,制定 了 AD 不 同 阶段 的 诊断 标准 ,并 推 
荐 AD 痴呆 阶段 和 MCI 期 的 诊断 标准 用 于 临床 。 

1. AD 痴呆 阶段 的 临床 诊断 标准 

(1) 很 可 能 的 AD 痴 果 

1) 核心 临 
明确 的 认 知 损害 关 


夺 合 痢 果 诊断 标准 ;@ 起 病 隐 获 ,症状 在 数 月 全 数 年 中 逐渐 出 现 ;号 有 
;后 表现 为 遗忘 综合 征 (学 习 和 近 记 忆 下 降 , 伴 工 个 或 工 个 以 上 其 他 认 知 城 


凑 史 
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损害 ) 或 者 非 遗 忘 综合 征 ( 语 守 . 视 空间 或 执行 功能 三 者 之 一 损害 , 伴 1 个 或 1 个 以 上 其 他 认 知 
域 损害 )。 
2) 排除 标准 :中 位 有 与 认 知 遍 碍 发 生 或 恶化 相关 的 卒中 由 ,或 存在 多 发 或 广泛 脑 梗死, 或 存 


在 严重 的 白质 病变 ;行路 曙 体 澳 果 的 梯 心 症状 ;加 有 额 预 叶 痴 呆 的 显著 特征 ;有 原 发 性 进行 
性 失语 的 显著 性 特征 :时 有 其 他 引起 进行 性 记忆 和 认 知 功能 损害 的 神经 系统 疾病 ,或 非 神 经 系 
统 疾病 ,或 药物 过 此 或 小 用 证 据 

3) 支持 标准 :D 在 以 知情 人 提供 和 正规 神经 心理 测验 得 到 的 信息 为 基础 的 评估 中 .发 现 进 
行 性 认 知 下 降 的 证 揣 ; 多 找到 敏 镁 直 轩 (APP、PS1 或 PS2) 突变 的 证 据 。 

(2) 可 能 的 AD 狂人 采 : 有 以 下 任 一 情况 时 . 即 可 诊断 - 

1) 非典 型 了 过程 :符合 很 可 能 的 AD 阁 呆 诊断 标准 中 的 第 1 条 和 第 4 条 ,但 认 知 障碍 突然 发 
生 , 或 病史 不 详 , 或 认 知 进行 性 下 降 的 客观 证 据 不 足 -。 

2) 满足 AD 痴 洒 的 所 有 核心 临床 标准 ,但 具有 以 下 证 据 :@ 伴 有 与 认 知 障碍 发 生 或 恶化 相 
关 的 卒中 史 ,或 存在 多 发 或 广泛 脑 醒 死 .或 存在 严重 的 白质 病变 ;@ 有 其 他 疾病 引起 的 痴呆 特 
征 , 或 狮 果 证 状 可 用 其 他 疾 症 和 库 因 解释 . 

2. AD 源 性 MCI 的 临床 诊断 标准 

(1) 符合 MCI 的 临床 表现 :加 患者 主诉 .或 者 知情 者 、 医 师 发 现 的 认 知 功能 改变 ;@) 一 个 或 多 
个 认 知 领域 受 损 的 客观 证 据 , 尤 其 是 记忆 受 损 ;加 日 常生 活 能 力 基 本 正常 ;@ 未 达 痴 呆 标 准 。 

(2) 发 病 机 制 符合 的 AD 病理 生理 过 程 :六 排除 血管 性 .创伤 性 、 医 源 性 引起 的 认 知 功能 障 

;@ 有 纵向 随访 发 现 认 知 功能 持续 下 降 的 证 据 ; 加 有 与 AD 遗传 因素 相关 的 病史 。 

在 临床 研究 中 ,MCI 和 Pre-MCI 期 的 诊断 标准 还 采纳 了 两 大 类 AD 的 生物 标志 物 。 一 类 反 
映 AB 沉积 ,包括 脑 痊 液 A B ,, 水 平和 涉及 PET 淀粉 样 成 像 ; 另 一 类 反映 神经 元 损伤 ,包括 脑 消 
液 总 tau 蛋白 和 磷酸 化 tau 组 和 站 水 六 .结构 MR 显示 海马 体积 缩小 或 内 侧 里 叶 萎 缩 、 所 脱氧 葡萄 
梳 PET 成 像 、SPECT 灌注 成 像 等 。 目 前 对 这 些 生 物 标志 物 的 理解 还 有 限 ,其 临床 应 用 还 有 待 进 
一 步 改 进 和 完善 。 

【 鉴别 诊断 】 
详 见 本 章 第 五 节 。 

【治疗 】 

AD 患者 认 知 功能 衰退 目前 治疗 朵 难 ,综合 治疗 和 护理 有 可 能 减轻 病情 和 延缓 发 展 。 

1. 生活 护理 ”包括 使 用 某 些 特 定 的 器 械 等 。 有 效 的 护理 能 延长 患者 的 生命 及 改善 患者 的 
生活 质量 ,并 能 防止 摔 伤 .外 出 不 归 等 意外 的 发 生 。 

2. 非 药 物 治疗 ”包括 职业 训练 .音乐 治疗 等 。 

3. 药物 治疗 

(1) 改善 认 知 功能 :@ 胆 碱 能 制剂 :目前 用 于 改善 认 知 功能 的 药物 主要 是 胆 碱 能 制剂 ,包括 
乙酰 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 [AChEI) 和 选择 性 胆 碱 能 受 体 激动 剂 、AChE[ 有 代表 性 的 药物 有 多 奈 哌 齐 、 
利 斯 的 明 ` 石 杉 碱 甲 等 。@D NMDA 受 体 持 抗 剂 :美金 刚 能 够 持 抗 N- 甲 基 -D- 门 冬 氨 酸 (NMDA) 
受 体 , 上 共有 调节 谷 氨 酸 活 性 的 作用 , 现 已 用 于 中 晚期 AD 患者 的 治疗 。@ 临 床上 有 时 还 使 用 脑 代 
谢 赋 活 剂 如 吡 拉 西 坦 . 苘 拉 西 坦 和 奥 拉 西 坦 等 。 
(2) 控制 精神 证 状 : 很 多 患者 在 疾病 的 某 一 阶段 出 现 精神 症状 ,如 幻觉 . 安 想 .的 郁 焦虑. 激 
越 . 睡 眠 亲 乱 等 ,可 给 予 抗 抑 孵 药物 和 抗 精神 病 药物 ,前 者 常用 选择 性 5-HT 再 摄取 抑制 剂 ,如 
据 西 汀 . 帕 罗 西 汀 ` 西 酌 普兰 、 舍 曲 林 等 ,后 者 常用 不 型 抗 精神 病 药 ,如 利 培 酮 . 奥 氮 半 、 唑 硫 半 
靠 。 这些 药物 的 使 用 原则 是 :中 低 剂 量 起 始 ; 加 缓慢 增 量 ;@@ 增 量 间隔 时 间 稍 长 ; 国 尽 量 使 用 最 
小 有 效 剂 基 ;@ 治 疗 个 体 化 ;(@) 物 问 的 相互 作用 、 

4. 支持 治疗 ”重度 患 少 自身 生活 能 力 严 重 减退 , 常 导致 营养 不 良 . 肺 部 感染 ,泌尿 系 感染 、 
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压 疮 等 并 发 症 ,应 加 强 支 持 治疗 和 对 症 治疗 。 

目前 ,还 没有 确定 的 能 有 效 逆转 认 知 缺损 的 药物 ,针对 AD 发 病 机 制 不 同 靶 点 的 药物 开发 尚 
处 于 试验 阶段 。 

【预后 】 

AD 病程 约 为 5~10 年 ,少数 患者 可 存活 10 年 或 更 长 的 时 间 ,多 和 死 于 肺 部 感染 ` 泌 尿 系 感染 


第 三 节 。 额 杜 叶 痴 采 


额 杜 叶 痢 果 (frontotemporal dementia,FTD ) 是 一 组 与 额 矣 叶 变性 有 关 的 非 阿尔 淡 海 默 病 阁 
果 综 合 征 ,其 临床 表现 和 病理 学 特征 均 具 有 明显 的 异 质 性 。 通 向 包括 两 大 类 :以 人 格 和 行为 改 
为 主要 特征 的 行为 异常 型 FTD (behavioural-variant FTD,bvFTD) 和 以 语言 功能 隐 监 性 下 降 为 主 
要 特征 的 原 发 性 进行 性 失语 (primary progressive aphasia,PPA), 后 者 又 可 以 分 为 进行 性 非 流 利 性 
失语 ( progressive non-fluent aphasia, PNFA ) 和 语义 性 痴呆 (semantic dementia,SD)。FTD 在 精神 
分 裂 症 中 约 占 第 二 位 ,在 45~65 岁 人 群 中 患 病 率 为 15/10 万 ~22/10 万 ,是 AD 在 这 个 年 龄 段 患 
病 率 的 1/2。 

【病因 及 发 病 机 制 】 

FTD 的 病因 及 发 病 机 制 尚 不 清楚 。 研 究 显 示 FID 患者 额 叶 及 烽 叶 皮质 3- 羟色胺 
(S-hydroxytryptamine,5-HT) 能 递 质 减 少 , 脑 组 织 及 脑脊液 中 多 巴 胶 释 放 亦 有 下 降 , 胆 碱 能 系统 通 
常 无 异常 。 但 近年 已 有 学 者 发 现在 不 具有 Pick 小 体 的 FTD 患者 的 烟叶 中 , 毒 草 碱 样 乙酰 胆 碱 
受 体 的 数量 明显 减少 。 这 种 胆 碱 受 体 神经 元 损害 比 突 触 前 胆 碱 能 神经 元 受 损 更 为 严重 ,并 且 胆 
碱 酯 酶 抑制 剂 治疗 无 效 。 

大 约 30%~50% 的 FTD 患者 有 遗传 家 族 史 , 其 中 约 50% 的 家 族 性 FTD 存在 17 号 染色 体 
微 管 结合 蛋白 tau 基因 (MAPT) 和 颗粒 体 蛋白 (granulin,GRN ) 基因 突变 ,在 少数 家 系 中 还 发 现 
VCP、CHMP2B、TARDP 和 FUS 基因 突变 。17 号 染色 体 连 锁 伴 由 金森 病 的 FTD (FTDP-17) 是 一 
种 重要 的 家 族 性 FTD 亚 型 ,由 tau 基因 突变 所 致 。tau 是 微 管 组 装 和 稳定 的 关键 蛋白 ,对 神经 系 
统 的 发 育 起 重要 作用 。 在 成 人 大 脑 中 ,tau 蛋白 有 6 种 异 构 体 ,其 中 3 种 有 3 个 微 管 结合 域 , 称 
为 3R-tau; 另外 3 种 异 构 体 有 4 个 微 管 结合 域 , 称 为 4R-tau。tau 蛋白 基因 的 突变 可 以 导致 tau 
蛋白 过 度 磷酸 化 ,影响 微 管 形成 ,促使 微 管 崩 解 ,并 在 神经 元 内 形成 不 溶性 沉积 物 ,引起 神经 元 
损害 。PCRN 蛋白 是 广泛 表达 的 多 功能 生长 因子 ,对 个 体 发 育 .细胞 周期 进展 .损伤 修复 和 炎症 
都 起 重要 作用 ,PGRN 基因 突变 可 导致 其 功能 下 降 或 丧失 。 

【病理 】 

FTD 的 共同 病理 特征 是 额 矣 叶 变 性 (frontotemporal lobe degeneration, FTLD)， 在 大 体 标 本 上 
的 主要 病理 特征 是 脑 萎缩 , 主要 累及 领 叶 和 (或 ) 前 里 叶 ,通常 表现 为 双 侧 不 对 称 性 ,多 数 患者 左 
半球 受累 严重 , 奋 仁 核 萎缩 较 海马 明显 ,灰质 和 白质 均 可 受累 , 侧 脑 室 呈 轻 .中 度 扩大 。 组 织 学 
可 见 萎 缩 脑 叶 皮质 各 层 的 神经 元 数目 均 明 显 减少 , 尤 以 正 、 亚 层 最 为 显著 ,残存 神经 元 多 呈 不 同 
程度 的 变性 和 萎缩 ;皮质 以 及 皮质 下 白质 星 形 胶 质 细 胞 旦 弥漫 性 增生 伴 海绵 状 改变 。 

按 细 胞 内 的 异常 沉积 蛋白 质 的 不 同 ,FTLD 分 为 三 种 主要 亚 型 : 

1. FTLD-tau 占 所 有 FTLD 病例 的 40% ,又 可 以 分 为 3R-tau 和 4R-tau 两 个 亚 组 ;3R-tau 见 
于 Pick 病 ,4R-tau 见于 FTDP-17, 均 属于 tau 蛋白 病 的 范畴 ,tau 焦 自 病 还 包括 进行 性 核 上 性 膝 辛 
和 和 皮质 基底 核 变性 综合 征 等 。 

2. FTLD-TDP43 占 所 有 FTLD 病例 的 50%, 见 于 FTD-MND .SD 和 部 分 bvFTD。 

3. FTLD- 非 tauwTDP43 占 所 有 FTLD 病例 的 10%, 指 没有 tau 各 门 和 TDP43 包涵 体 
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的 FTLD。 

【临床 表现 】 

发 病 年 龄 在 45~70 岁 . 绝 大 部 分 患者 在 65 岁 以 前 发 病 ,无 明显 性 别 差异 。 起 病 隐 诺 ,进展 
缓慢 。40% 的 byFTD 趾 者 有 有 家族 中 ,而 SD 患者 的 家 族 史 罕见 。 临 床上 以 明显 的 人 格 、 行 为 改 
变 和 语言 障碍 为 牧 往 ,可 以 合 主 凰 金森 综合 征 和 运动 神经 元 病症 状 。 

1. 行为 异常 型 FTD(UbvFTD) 是 最 常 匈 的 FTD 亚 型 。 人 格 、 情 感 和 行为 改变 出 现 早 且 突出 ， 
并 贯穿 于 疾病 的 全 过 程 ” 患 并 常常 表现 为 回执 、 易 激 慈 或 者 情感 淡漠 ,之 后 逐渐 出 现行 为 异常 、 
举止 不 当 、 刻 板 行 为 .对 外 界 漠 然 、 无 同情 心 以 及 冲动 行为 。 部 分 患者 可 出 现 特 征 性 的 Kluver- 
Bucy 综合 征 ,表现 为 迟钝 淡漠 :1 部 过 度 活 动 .把 使 到 手 的 任何 东西 都 放 人 口中 试探 ; 易 饥 俄 、 
过 度 饮食 肥胖 性 改变 :性 行为 增加 等 . 90 汉 的 FTD 患者 部 分 或 完全 缺乏 自 知 力 ,尤其 是 男 
性 患者 。 随 着 病情 进展 .患者 会 出 现 认 知 障碍 。 与 阿尔 北海 默 病 的 认 知 障碍 不 同 ,FTD 患者 的 
记忆 障碍 较 轻 ,尤其 是 空间 定向 保存 较 好 .但 行为 .判断 和 语言 能 力 明显 障碍 。 患 者 变 得 不 能 思 
考 , 言 语 减少 ,词汇 贫乏 ,刻板 膏 言 和 模仿 语言 . 莽 至 红 默 。 晚 期 患者 可 以 出 现 妄想 以 及 感知 觉 
障碍 等 精神 症状 ,部 分 患者 可 以 出 现 锥 体系 或 锥 体外 系 损害 的 表现 。 

2. 原 发 性 进行 性 失语 (PPA) 包括 PNFA 和 SD 两 种 类 型 。PFNA 多 在 60 岁 缓慢 起 病 , 表 
现 为 语言 表达 陈 得 ,对 话 能 力 下 降 . 语 言 减 少 , 找 词 困难 ,语音 和 语法 错误 。 患 者 不 愿意 交谈 , 喜 
欢 听 而 不 喜欢 说 ,最 后 变 得 绒 默 不 语 , 阅 读 和 写作 困难 .但 理解 力 相 对 保留 ,日 常生 活 能 力 保留 ， 
行为 和 性 格 改变 极为 罕见 -SD 以 语义 记忆 出 现 最 早 , 并 且 最 严重 ,患者 语言 流利 .语法 正确 ， 
但 是 不 能 理解 单词 含义 , 找 词 膨 难 ,语言 不 能 被 他 人 理解 ,类 失物 品 常识 , 伴 有 不 同 程度 面孔 失 
认 , 命 名 性 失语 是 特异 性 表现 晚期 可 出 现行 为 异常 .但 视 空间 、 注 意 力 和 记忆 力 相对 保留 。 

【 辅助 检查 】 

1. 实验 室 检 查 ” 血 、 永 常规 , 血 生 化 检查 正常 。 目 前 尚 缺 乏 敏感 性 和 特异 性 俱 佳 的 识别 早 
期 FTD 的 标志 物 , 有 研究 提示 FTD 患者 血清 或 CSF 的 taw/A B ;水平 降 低 程 度 高 于 AD,FTD- 
MND 患者 脑 准 液 TDP-43 含 基 可 能 增高 ,GRN 基因 突变 的 FTD 患者 血清 或 CSF 的 颗粒 体 蛋 白 
前 体 水 平 降低 。 

2. 影像 学 检查 ”可 见 CT 或 者 MRI 有 特征 性 的 额 叶 和 (或 ) 前 里 叶 萎 缩 , 脑 回 变 窄 、 脑 沟 增 
宽 , 侧 脑 室 额 朋 扩 大 , 额 叶 皮质 和 前 里 极 皮质 变 薄 ,而 顶 顶 叶 很 少 受 累 。 上 述 改变 可 在 疾病 早期 
出 现 , 多 旦 双 侧 不 对 称 性 。SPECT 多 表现 为 不 对 称 性 额 .里 叶 血 流 减少 ;PET 多 显示 不 对 称 性 额 、 
矣 叶 代谢 减低 ,有 利于 本 病 的 早期 诊断 。 

3. 神经 心理 学 检查 ”Addenbrooke 认 知 功能 改良 量 表 (ACE-R) 有 助 于 发 现 FTD 患者 ,而 
MMSE 的 诊断 敏感 性 差 。 神 经 精神 量 表 、 剑 桥 行为 量 表 或 额 叶 行为 量 表 有 助 于 评价 行为 异常 。 

【诊断 】 

FTD 的 诊断 尚 无 统一 标准 。 此 处 介绍 McKhann 等 2001 年 提出 的 FTD 的 临床 诊断 标准 : 

1. 行为 或 认 知 损害 的 进展 表现 为 ”早期 和 进行 性 人 格 改变 ,以 调整 行为 困难 为 特征 ,经 
常 导致 不 恰当 的 反应 ;@ 早 期 和 进行 性 语言 改变 ,以 语言 表达 困难 或 严重 命名 障碍 和 找 词 困难 
为 特征 。 

2. 上 述 行为 或 认 知 损害 导致 显著 的 社会 或 职业 功能 缺损 ,与 病 前 功能 水 平 比较 有 明显 
下 降 。 

3. 病程 以 隐 诬 起 病 .持续 加 重 为 特征 。 

4. 上 述 行为 或 认 知 损害 并 不 是 由 于 其 他 神经 系统 疾病 (如 脑 卒中 ) 躯体 疾病 (如 申 状 腺 功 
能 减低 ) 或 药物 依赖 所 致 。 

5. 排除 诡 亡 期 间 发 生 的 损害 。 

6. 损害 不 能 用 精神 疾病 (如 抑郁 症 ) 解 释 。 
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【 鉴别 诊断 】 
详 见 本 章 第 五 节 。 
【治疗 】 

本 病 目前 尚 无 有 效 治疗 方法 ,主要 以 对 症 治疗 为 主 。 乙酰 胆 破 酯 酶 抑制 剂 通常 无 效 。 
对 于 易 激 惹 .好 动 有 攻击 行为 的 患者 可 以 给 予 选择 性 5-HT 再 报 取 抑制 剂 .小 剂 世 安 定 等 。 
如 患者 出 现 Kluver-Bucy 综合 征 ,应 注意 控制 饮食 。 病 程 晚期 主要 是 防止 呼吸 道 ,泌尿 系统 
感染 以 及 压 疮 等 。 有 条 件 者 可 以 由 经 过 培训 的 看 护 考 给予 适当 的 生活 及 行为 指导 和 对 证 
处 理 。 

【预后 】 

预后 较 差 ,病程 5~12 年 ,多 死 于 肺 部 感染 ,泌尿 系 感染 及 压 疮 等 并 发 症 


第 四 节 路易 体 痴 采 


路 易 体 痴呆 (dementia with Lewy bodies,DLB ) 是 一 种 神经 系统 变性 疾病 ,临床 主要 表现 为 波 
动 性 认 知 障碍 、 帕 金森 综合 征 和 以 视 幻 觉 为 突出 表现 的 精神 症状 。20 世纪 80 年 代 前 ,路 易 体 痴 
果 的 病例 报道 并 不 多 ,直至 后 来 细胞 免疫 组 化 方法 的 诞生 使 之 检 出 率 大 幅度 提高 。 有 学 淋 认为 
DLB 发 病 仅 次 于 AD ,在 神经 变性 病 所 致 的 痴呆 中 居 第 二 位 。 一 项 基于 人 群 资料 的 系统 性 综述 
结果 显示 ,在 65 岁 以 上 老年 人 中 DLB 的 患 病 率 为 0~5%, 占 所 有 痴 采 的 0~30.596。 

【病因 与 发 病 机 制 】 

DLB 的 病因 和 发 病 机 制 尚 未 明确 。 多 为 散发 ,虽然 偶 有 家 族 性 发 病 , 但 是 并 没有 明确 的 踪 
传 倾向 。 病 理 提 示 Lewy 体 中 的 物质 为 a - 突 和 触 核 蛋白 ( a -synuclein) 和 泛 素 (ubiquitin) 等 ,这 
些 异 常 蛋 白 的 沉积 可 能 导致 神经 元 功能 亲 乱 和 凋 亡 。 

1. a- 突 触 核 蛋 白 基因 突变 a- 突 触 核 蛋 白 是 一 种 由 140 个 须 基 酸 组 成 的 前 突 触 蛋 白 ， 
以 新 皮质 海马 . 嗅 球 . 纹 状 体 和 丘脑 含量 较 高 ,基因 在 第 4 号 染色 体 上 - 正常 情况 下 a- 突 触 核 
蛋白 二 级 结构 为 a 螺旋 - 研究 证 明 , a - 突 触 核 蛋白 基因 突变 可 导致 蛋白 折 私 错误 和 排列 混乱 。 
纤维 状 呈 凝 团 状态 的 a - 突 触 核 蛋 白 积聚 物 ,与 其 他 蛋白 质 一 起 形成 了 某 种 包涵 物 , 即 通常 所 说 
的 Lewy 体 。a - 突 触 核 蛋白 基因 有 4 个 外 显 子 ,如 209 位 的 鸟 味 叭 变 成 了 腺 味 叭 , 即 导 致 氨基 
酸 序列 53 位 的 丙 氨 酸 被 苏 氨 酸 蔡 代 ,破坏 了 和 蛋白 的 a 曙 旋 ,而 易于 形成 B 片 层 结构 ,后 者 参 
与 了 蛋白 质 的 自身 聚集 并 形成 淀粉 样 结构 。Feany 等 采用 转基因 方法 在 果 蝇 表达 野牛 型 和 突变 
型 a- 突 触 核 蛋 白 , 可 观察 到 发 育 至 成 年 后 ,表达 突变 型 基因 的 果 蝇 出 现 运动 功能 障碍 , 脑 干 多 
巴 胺 能 神经 元 丢失 ,神经 元 内 出 现 Lewy 体 等 。 

2. Parkin 基因 突变 ” 泛 素 一 蛋白 水 解 酶 系统 (ubiquitin proteasome system ) 存在 于 真 核 细 
胞 的 内 质 网 和 细胞 质 内 ,主要 包括 泛 素 (ubiquitin) 和 和 蛋白 水 解 酶 (proteasome ) 两 种 物质 ,它们 能 
高 效 .高 选择 性 地 降解 细胞 内 受 损伤 的 蛋白 ,避免 异常 重 白 的 沉积 ,因此 发 探 重要 的 蛋白 质 质 共 
控制 作用 。 在 此 过 程 中 , 受 损 蛋白 必须 要 和 泛 素 结合 才能 被 蛋白 水 解 酶 识别 ,该 过 程 称 为 泛 未 
化 : 泛 素 化 震 要 多 种 酶 的 参与 ,其 中 有 一 种 酶 称 为 底 物 识别 蛋白 (Parkin 焦 让 或 £3 酶 ), 该 酶 由 
Parkin 基因 编码 。 如 果 Parkin 基因 突变 导致 底 物 识 别 蛋 白 功能 损害 或 走 失 , 则 上 述 变异 的 a- 


突 触 核 熏 白 不 能 被 泛 素 化 降解 而 在 细胞 内 聚集 ,最 终 引 起 细胞 死亡 。 
【 病理 】 
1912 年 德国 病理 学 家 Lewy 首先 发 现 路 易 体 。 这 是 一 种 见于 神经 元 内 圆 形 嗜 酸性 (HE 染色 ) 


的 包涵 体 ,它们 弥漫 分 布 于 大 脑 皮 质 ,并 深入 边缘 系统 (海马 和 杏仁: 核 等 ). 黑 质 或 脑 十 共 他 核 团 、 
20 志 纪 80 年 代 通 过 细胞 免疫 染色 方法 发 现 Lewy 体内 含有 汉 素 焦 御 ,以 后 叉 用 抗 a- 突 和 触 核 从 
让 抗体 进行 免疫 标记 ,使 诊断 率 进 一 步 提高 。 
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Lewy 体 并 不 为 DLB 所 特有 .用 人 金 紊 病 等 神经 退行 性 疾病 也 可 出 现 ;另外 DLB 神经 元 中 或 
脑 内 可 能 还 有 以 下 于 特 吕 性 变化 :神经 突 性 班 ,神经 诛 纤维 缠 结 .局 部 神经 元 丢失 、 微 空 泡 变 、 突 
触 消 失 ,神经 递 质 档 疯 罕 . 这 些 谈 化 在 由 [金森 病 和 AD 也 可 见 到 ,但 分 布 和 严重 程度 不 一 ,因此 可 
以 鉴别 。 

【 临床 表现 ] 

DLB 发 病 年 龄 在 50~85 岁 之 问 .临床 表现 可 归结 为 3 个 核心 症状 :波动 性 认 知 障碍 、 视 幻觉 
和 和 帕 金 森 综 合 征 

1. 波动 性 认 知 障碍 (fluctuating cognition) 认 知 功能 损害 常 表现 为 执行 功能 (executive 
function) 和 视 空 问 功 能 障 代 (Cisuospatial impairment), 而 近 事 记忆 功能 早期 受 损 较 轻 。 视 空间 功 
能 障碍 常 表 现 得 比较 突出 :是 普 很 可 能 在 一 个 熟悉 的 环境 中 迷路 ,比如 在 吃饭 的 间隙 去 洗手 间 ， 
出 来 后 可 能 无 法 找到 加 自已 父 刘 的 路 

相对 于 AD 渐进 性 恶化 的 病程 .DLB 的 临床 表现 具有 波动 性 。 患 者 常 出 现 突 发 而 又 短暂 的 
认 知 障碍 ,可 持续 几 分 钟 . 儿 小 时 或 儿 夫 .之 后 又 戏剧 般 地 恢复 。 比 如 一 个 患者 在 和 别人 正常 对 
话 ， t 默 不 语 ,着 眼 发 直 . 儿 小 时 后 突然 好 转 。 患 者 本 人 对 此 可 有 特征 性 的 主观 描述 “忽然 
什么 都 不 知道 了 ,如 同 验 人 去 里 穷 里 ”, 在 此 期 间 患 者 认 知 功能 、 定 向 能 力 、 语 言 能 力 、 视 空间 能 
力 ,注意 力 和 判断 能 力 郁 有 下 降 

2. 视 幻 觉 (visual hallucination) 509c~805e 的 患者 在 疾病 早期 就 有 视 幻 觉 。 视 幻觉 的 内 容 
活灵活现 ,但 不 一 定 是 痛苦 恐怖 的 印象 ,有 时 甚至 是 愉快 的 幻觉 ,以 至 患者 乐意 接受 。 早 期 患者 
可 以 分 辨 出 幻觉 和 实物 ,比较 常 描述 包括 在 屋子 内 走动 的 侏 侍 和 宠物 等 。 视 幻觉 常 在 夜间 
出 现 。 听 幻觉 . 咀 幻 党 也 可 存在 .出 现 听 幻 觉 时 患者 可 能 拿 着 未 连 线 的 电话 简 畅 聊 ,或 者 拿 着 亲 
友 的 照片 窍 鳃 私语 。 后 期 患者 无 法 汰 别 幻觉 ,对 于 旁人 否定 会 表现 得 很 激 营 。 

3. 帕 金 森 综 合 征 (Parkinsonism) 主要 包括 运动 迟缓 、 肌 张力 增高 和 静止 性 震 闸 ,详细 可 参 
见 第 十 二 章 第 一 季 。 与 经 典 的 帕 金 森 病 相 比 ,DLB 的 静止 性 震颤 常常 不 太 明显 。 

4. 其 他 症状 ”有 睡眠 障碍 、 自 主神 经 功能 亲 乱 和 性 格 改变 等 。 快 速 动 眼 期 睡眠 行为 障碍 
(rapid eye movement sleep behavior disorder) 被 认为 是 DLB 最 早出 现 的 症状 。 患者 在 快速 动 眼 期 
睡眠 会 出 现 胶体 运动 和 梦 吃 -自主 神经 功能 紊乱 常见 的 有 体位 性 低 血 压 、 性 功能 障碍 、 便 秘 、. 尿 
小 留 .多 汗 . 少 汗 . 坚 厥 . 腿 干 口 干 等 。 自 主神 经 亲 乱 可 能 由 于 兰 散 侧 角 细 胞 损伤 所 致 。 性 格 改 
变 常见 的 有 攻击 性 增强 .抑郁 等 。 

【辅助 检查 】 

1. 实验 室 检查 ”DLB 没有 特异 性 的 实验 室 检 查 方法 ,因此 检查 的 目的 是 鉴别 诊断 。 需 要 
进行 的 检查 有 : 血 常规 .中 状 腺 功能 .维生素 Bi, 浓度 .梅毒 抗体 . 莱 姆 病 抗体 .HIV 抗体 检查 等 。 

2. 影像 学 检查 “MRI 和 CT 没有 典型 的 表现 ,SPECT 和 PET 发 现 DLB 患者 枕 叶 皮质 代谢 
浆 下 降 , 纹 状 体 多 巴 胺 能 活性 降低 ,有 一 定 鉴别 意义 。 

3. 神经 心理 学 检查 ” 认 知 功能 障 但 
主要 表现 在 视 空 间 功 能 障碍 ,比如 让 患者 > 
男 钟 面 ,虽然 钟 面 乒 的 数字 时针、 分 针 和 A 
秒针 一 应 俱全 ,但 是 相互 问 关系 完全 是 混 SN 7 
乱 的 ,数字 可 能 集中 在 -- 侧 钟 面 , 而 时 针 分 | 
针 长 短 不 成 比例 。 又 比如 画 一 幢 立 体 的 (J ss 
小 屋 , 虽 然 各 个 部 件 齐 全 ,但 是 空间 关系 错 A B 
和 图 9-4 ”路易 体 痴 有 呆 患 者 临 幕 的 小 屋 

A. 正确 的 小 屋 图 形 
B, 路易 体 奖 呆 (DLB) 患 者 临 芋 的 图 形 


2005 年 MeKeith 等 对 DLB 诊断 标准 


[Oa 


第 九 章 ”神经 系统 变性 疾病 


进行 了 修订 ,具体 如 下 : 

1. 诊断 DLB 必须 具备 的 症状 

(1) 进行 性 认 知 功能 下 降 , 以 致 明显 影响 社会 或 职业 功能 ; 

(2) 认 知 功能 以 注意 .执行 功能 和 视 空间 功能 损害 最 明显 ; 

(3) 疾病 早期 可 以 没有 记忆 损害 ,但 随 着 病程 发 展 , 记 忆 障 得 越 米 越 明 显 - 

2. 三 个 核心 症状 如 果 同 时 具备 以 下 三 个 特点 之 二 则 诊断 为 很 可 能 的 DLB ,如 只 有 具备 一 
个 , 则 诊断 为 可 能 的 DLB。 

(1) 波动 性 认 知 功能 障碍 ,患者 的 注意 和 痪 觉 性 变化 明显 ; 

(2) 反复 发 作 的 详细 成 形 的 视 幻 觉 ; 

(3) 自发 的 帕 金 森 综合 征 症 状 。 

3. 提示 性 症状 ”具备 一 个 或 一 个 以 上 的 核心 症状 ,同时 还 具备 一 个 或 一 个 以 上 的 提示 性 
症状 , 则 诊断 为 很 可 能 的 DLB; 无 核心 症状 ,但 具备 一 个 或 一 个 以 上 的 提示 性 症状 可 诊断 为 可 
能 的 DLB。 

(1) REM 期 睡眠 障碍 ; 

(2) 对 抗 精神 病 类 药物 过 度 敏感 ; 

(3) SPECT 或 PET 提示 基底 核 多 巴 胺 能 活性 降低 。 

4. 支持 证 据 (DLB 患者 经 常 出 现 ,但 是 不 具有 诊断 特异 性 的 症状 ) 

(1) 反复 跌倒 .晕厥 或 短暂 意识 丧失 ; 

(2) 自主 神经 功能 亲 乱 (如 直立 性 低 血压 、 尿 失禁 ); 

(3) 其 他 感官 的 幻觉 错觉; 

(4) 系统 性 妄想 ; 

(5) 抑郁 ; 

(6) CT 或 MRI 提示 矣 叶 结 构 完 好 ; 

(7) SPECT/PET 提示 枕 叶 皮质 的 代谢 率 降低 ; 

(8) 间 碘 某 肛 (M IBG ) 闪烁 扫描 提示 心肌 摄取 率 降低 ; 

(9) 脑 电 图 提示 慢 波 , 显 叶 出 现 短 阵 尖 波 。 

5. 不 支持 DLB 诊断 的 条 件 

(1) 脑 卒中 的 局 灶 性 神经 系统 体征 或 神经 影像 学 证 据 ; 

(2) 检查 提示 其 他 可 导致 类 似 临床 症状 的 躯体 疾病 或 脑 部 疾病 ; 

(3) 阁 呆 严重 时 才 出 现 帕 金森 综合 征 的 症状 。 

6. 对 症状 发 生 顺 序 的 要 求 “ 对 于 路 易 体 狮 果 , 痢 呆 症状 一 般 早 于 或 与 帕 金 森 综合 征 同 时 
出 现 。 对 于 明确 的 帕 金 森 病 患者 合并 的 痢 果 ,应 诊断 为 由 金森 病 痢 呆 。 如 果 需 要 区 别 帕 金森 病 
痢 果 和 DLB, 则 应 参照 “1 年 原则 ”(1-year rule), 即 帕 金 森 症 状 出 现 后 1 年 内 发 生 阁 呆 ,可 考虑 
DLB ,而 1 年 后 出 现 的 痴呆 应 诊断 为 PDD。 

【 鉴别 诊断 】 

详 见 本 章 第 五 节 。 

治疗 】 

目前 尚 无 特异 性 治疗 方法 ,用 药 主 要 是 对 症 治疗 。 

对 于 改善 认 知 ,目前 疗效 比较 肯定 的 是 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 ,可 作为 首选 药物 ,多 祭 哌 并 对 改善 
视 幻 觉 有 一 定 作 用 , 利 斯 的 明 对 改善 淡漠 ,焦虑 ,幻觉 和 错觉 有 效 。 同 时 , 胆 碱 酶 酶 抑制 剂 对 改 
善 运动 障碍 也 有 一 定 效果 。 美 金刚 对 于 临床 整体 情况 和 行为 障碍 有 轻 度 绥 解 作用 。 

当 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 对 精神 症状 无 效 时 ,可 遭 慎 选 用 新 型 1 型 抗 精神 病 药 物 如 奥 急 平 , 庆 
氮 平 . 唆 硫 平 ,这 些 药物 相对 安全 。 经 髓 抗 精 神 病 药物 如 氟 哌 哇 国 和 硫 利 达 嗪 可 用 于 AD ,但 禁 


~ 
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尽 用 于 DLB- 这 类 药 物 会 加 重 运 动 麻 查 ， 


导致 全 身 肌 张力 增高 , 重 者 可 出 现 抗 精神 药物 恶性 综 


合 征 (Cneuroleptic ma ilignaney syndrome ) 而 危及 生命 。 选择 性 5-HT 受 体 再 摄取 抑制 剂 对 改善 情 


绪 有 一 定 作用 


左旋 多 巴 可 加 重视 纠 觉 .对 于 改善 DLB 患者 的 帕 金 森 症 状 疗效 并 不 显著 , 故 应 当 慎 用 。 当 


运动 障碍 影响 中 各 生 活 能 力 时 .可 前 情 从 最 小 剂量 .缓慢 增 是 给 药 。 
【预后 ] 


本 病 预 后 不 佳 左 命 预 期 为 5-7 年 . 较 AD 年 .患者 最 终 死 因 常 为 营养 不 良 、. 肺 部 感染 、 摔 伤 、 


压 疮 等 。 


第 五 节 ”痴呆 的 鉴别 诊断 
不 同类 型 的 痴呆 ,临床 表现 各 不 相同 。 除 认 知 功能 缺损 外 ,精神 行为 的 异常 也 常 有 出 现 
在 多 种 痢 采 综合 征 中 各 有 侧重 .了解 这 些 疾病 的 精神 症状 可 帮助 鉴别 诊断 ( 表 9-3)。 


表 9-3 ”各 种 神经 精神 症状 及 对 应 的 痴呆 综合 征 
神经 精神 症状 痴呆 综合 征 


撮 秀 阿尔 区 海 默 病 
由 金森 病 
血管 性 阁 呆 
皮质 基底 核 变性 
踏 易 体 痴呆 
路 易 体 痴呆 
由 金森 病 , 经 多 巴 胺 能 药物 治疗 
血管 性 痴呆 ,视觉 中 枢 梗 死 
诡 妄 路 易 体 痴呆 
阿尔 茨 海 默 病 
由 金森 病 ,经 多 巴 胺 能 药物 治疗 后 
情感 淡漠 进行 性 核 上 性 麻 闻 
额 杆 叶 阁 呆 
路 易 体 痴呆 
阿尔 茨 海 默 病 
血管 性 痴呆 
失 抑 制 额 颈 叶 阁 呆 
激越 和 (或 ) 攻击 阿尔 茨 海 默 病 
路 易 体 痴呆 
额 矣 叶 痴 呆 
REM 期 睡眠 行为 障碍 路 易 体 痴呆 
由 金森 病 


SS 
浸 


阿尔 芯 海 默 病 是 老年 期 痴呆 的 最 常见 类 型 ,在 本 章 第 三 节 中 已 有 详 述 ,在 此 仅 简 述 其 他 儿 


类 常见 痴呆 与 之 相 比 的 特点 。 


1. 血管 性 阁 呆 (vascular dementia,VaD) 包括 缺 血性 或 出 血性 脑 血管 病 , 或 者 是 心脏 和 循 


环 障 但 引起 的 低 血 流 灌 注 所 致 的 各 种 临床 痴呆 ,是 痴呆 的 常见 类 型 之 一 。AD 与 VD 在 临 


i 床 表 


现 上 有 不 少 类 似 之 处 ,但 病因 ,病理 大 相 径 庭 , 治 1 疗 疗 和 预后 也 不 相同 ( 表 9.4)。 VD 常常 相对 
息 病 (以 天 到 周 计 ), 呈 波动 性 进程 ,这 在 反复 发 生 的 皮质 或 皮质 下 损害 的 患者 (多 发 梗死 性 


突然 
判 呆 
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中 常见 。 然 而 ,需要 注意 的 是 ,皮质 下 小 血管 性 痴呆 起 病 相对 隐匿 ,发 展 进 程 较 绥 慢 。 神 经 心理 
学 测验 如 Stroop 色 词 测验 ,言语 流畅 性 测验 ,MMSE ,数字 符号 转换 测验 ,结构 模仿 ， 迷宫 测验 等 
有 助 于 两 者 的 鉴别 。Hachinski 缺 血 评分 量 表 >7 分 提示 VD, <4 分 提示 AD,5 分 或 6 分 提示 为 
混合 性 痴呆 。 这 一 评分 标准 简明 易 行 ,应 用 广泛 。 但 缺点 是 未 包含 影像 学 指标 


表 9-4 ”阿尔 菊 海 默 病 (AD) 与 血管 性 痴呆 (VD) 的 鉴别 要 点 


AD VD a 
性 别 女性 多 见 性 多 见 

病程 进展 性 ,持续 进行 性 发 展 波动 性 进展 

自觉 症状 少 常见 , 头 闯 、 乃 笃 .肢体 麻木 等 

认 知 功能 全 面 性 痴呆 ,人 格 崩 溃 斑 片 状 损害 ,人 属相 对 保 久 

伴随 症状 精神 行为 异常 局 灶 性 神经 系统 症状 体征 

CT/MRI 脑 萎缩 脑 梗 死 灶 或 出 血 灶 - 

PET/SPECT 枉 、 顶 叶 对 称 性 血 流 低下 局 限 性 . 非 对 称 性 血 流 低下 


2. 额 杜 时 痴呆 (frontotemporal dementia, FTD) FTD 的 形态 学 特征 是 额 极 和 亚 极 的 鞭 缩 。 
但 疾病 早期 ,这些 改变 并 不 明显 , 随 着 疾病 的 进展 ,MRI.SPECT 等 检查 上 才 可 见 典 型 的 局 限 性 脑 
萎缩 和 代谢 低下 。 在 视觉 空间 短 时 记忆 词语 的 即刻 .延迟 .线索 记忆 和 再 认 .内 隐 记 忆 ., 注 意 持 
续 性 测验 中 ,FTD 患者 的 表现 比 AD 患者 要 好 ,而 Wisconsin 卡片 分 类 测验 .Stroop 测验 、 连 线 测验 
B 等 执行 功能 表现 比 AD 患者 差 。FTD 记忆 缺损 的 模式 属于 * 撤 叶 型 "遗忘 , 非 认 知行 为 ,如 自 知 
力 缺 乏 .人 际 交往 失范 . 反 社 会 行为 .淡漠 ,意志 缺失 等 ,是 鉴别 FTD 与 AD 的 重要 依据 ( 表 9-5) 


表 9-5 ” 额 里 时 痴呆 (FTD ) 与 阿尔 茨 海 软 病 (AD) 的 鉴别 要 点 
FTD 轩 汪 AD 


自 知 力 丧失 常见 ,早期 即 出 现 者 见 ,疾病 晚期 用 现 、 
摄食 改变 食欲 王 盛 ,酷爱 碳水 化 合 物 类 物质 。 厌食 .体重 减轻 更 多 见 
刻板 行为 常见 罕见 

言语 减少 常见 疾病 晚期 出 现 

失 抑制 常见 可 有 ,但 程度 较 轻 

欣 忆 常见 罕见 

情感 淡 江 常见 ,严重 党 见 ,不 严重 

自我 忽视 (自我 照料 能 力 差 ) 常见 较 少 ,疾病 晚期 出 现 
记忆 损害 疾病 晚期 才 出 现 早期 出 现 ,严重 

执行 功能 障碍 早期 出 现 ,进行 性 加 重 大 部 分 患者 晚期 才 出 现 
视 空间 能 力 相对 保留 早期 受累 

计算 能 力 相对 保留 早期 受累 


3 路易 体 痴呆 (dementia with Lewy bodies,DLB) DLB 患者 与 AD 相 比 ,回忆 及 再 认 功 能 均 
相对 保留 ,而 言语 流畅 性 .视觉 感知 及 操作 任务 的 完成 等 方面 损害 更 为 严重 。 在 认 知 水 平 相当 
的 情况 下 ,DLB 患者 较 AD 患者 功能 损害 更 为 严重 ,运动 及 神经 精神 障碍 更 重 。 同 时 ,该 类 痴呆 
患者 的 生活 自理 能 力 更 差 。 

4. 帕 金 森 病 痴呆 (Parkinson disease demenlia, PDD) PDD 指 帕 金 森 病 患者 的 认 知 损害 达到 
痴呆 的 程度 。 相 对 于 其 他 认 知 领域 的 损害 ,PDD 患者 的 执行 功能 受 损 尤 其 严重 ，PDD 患者 的 短 
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时 记忆 长 时 记忆 能 力 均 在 下 降 .但 严重 度 比 AD 轻 。 视 空间 功能 缺陷 也 是 常见 的 表现 ,其 程度 
绞 总 体 严 重度 Ag AD 重 


PDD 与 DLB 在 临床 和 痢 理 
见 。 但 帕 金 厅 hh 


: 现 上 均 有 许多 重茬 。 反复 的 视 幻觉 发 作 在 两 种 疾病 中 均 较 党 

会 森 | 起 普 淹 打点 现 通 党 在 运动 症状 10 年 甚至 更 长 时 间 以 后 方才 出 现 。 然 而 ,除了 
钙 状 出 现 顺序 .起 病人 年 龄 的 不 同 以 及 对 左旋 多 巴 胺 制剂 反应 的 些微 差别 外 ,DLB 与 PDD 患者 在 
认 知 损害 领域 神经 心理 党 夫 现 . 胜 眼 障碍 、 自 主神 经 功能 损害 、 帕 金森 病症 状 ,神经 阻 断 剂 高 敏 
性 以 及 对 朋 破 栈 醒 扫 后 章 的 疗效 等 语 多 方面 均 十 分 相似 。 因 此 有 学 者 指出 ,将 两 者 稚 然 分 开 是 
不 科学 的 。DLB 5 PDD 可 能 是 广义 Lewy 体 疾 病 谱 中 的 不 同 表现 。 

5. 其 他 

(CD 正常 颜 卜 性 胶 积 水: 以 过 行 性 智能 衰退 . 共 济 失调 步 态 和 尿 失禁 三 大 主 征 为 特点 。 部 分 
老年 期 正常 闫 压 性 脑 种 水 可 与 血管 性 痢 叶 混 活 .但 前 者 起 病 隐匿 , 亦 无 明确 卒中 史 。 正 常 颅 夺 
性 脑 积 水 是 可 治 性 狮 昌 的 常见 病因 .除了 病 忠 问 询 和 详细 体检 外 .确定 脑 积 水 的 类 型 还 需 结合 
CMRI ,脑室 脑 池 打 措 等 才能 作出 判断 。 

(2) 享 (Huntington disease, HD): 为 常 染色 体 显 性 遗传 病 ,多 于 35~40 岁 发 病 。 最 初 
表现 为 全 身 不 自主 运动 或 于 是 徐 动 . 伴 有 行为 异常 .如 易 激 若 淡漠, 压抑 等 。 数 年 后 智能 逐渐 训 
退 。 早期 智能 损害 以 记忆 力 、 视 空间 功能 障碍 和 语言 从 流畅 为 主 ,后 期 发 展 为 全 面 认 知 衰退 ,到 
用 障碍 尤其 显著 。 根 据 由 型 的 家 族 中 .运动 障碍 和 进行 性 痴呆 ,结合 影像 学 检查 手段 ,诊断 不 难 。 

GB) 进行 性 核 工 性 麻 竟 (progressive supranuclear palsy . PSP): 为 神经 变性 疾病 ， 目前 病因 仍 不 
明确 。 病 理 在 一 些 皮质 下 结构 中 可 见 神经 颗粒 空 泡 变 性 ,神经 元 丢失 等 。 临 床 多 
为 隐匿 起 病 ,表现 为 性 格 改 空 . 情 绪 异 党 . 步 态 不 稳 ` 视 觉 和 语言 障碍 。 主要 特点 为 核 上 性 眼 肌 
诬 辛 , 辆 性 肌 强 直 、 帆 金森 综 名 : 麻 疯 和 痴呆 。 典 型 患者 诊断 不 难 ,但 在 疾病 早期 
和 症状 不 典型 的 病例 需 - 与 由 全 森 辣 、 小 脑 疾病 和 基底 核 疾病 相 鉴 别 。 

(4) 感染 .中 每 .代谢 性 疾病 : 痢 呆 还 可 能 是 多 种 中 枢 神经 系统 感染 性 疾病 如 HIV、 神 经 梅 
杜 . 掀 蛋 白 病 . 脑 炎 等 的 表现 之 维生素 Bl。 缺乏 .甲状腺 功能 减退 .酒精 中 毒 一氧化碳 中 毒 、 
重金 属 中 毒 等 均 可 出现 阁 呆 -。 

对 于 痴呆 及 其 亚 型 的 诊断 , 需 综合 临床 .影像 .神经 心理 ,实验 室 检查 ,病理 等 多 方面 检查 共 
同 完 成 。 


第 六 节 多 系 完 萎缩 


多 系统 萎 维 (multiple system ta 一 组 成 年 期 发 病 .散发 性 的 神经 系统 变性 疾病 ， 
Deen 的 自主 神经 功能 障 共 ea 
性 共 济 失调 和 锥 A 并 i 由 于 省 尖 及 这 三 个 系统 的 先后 不 同 ,所 以 造成 的 临床 表 
现 各 不 相同 。 时 ,最 终 出 现 这 三 个 系统 全 部 损害 的 病理 和 临床 表现 。 国 外 流行 
病 党 调查 显示 50 岁 以 上 人 和 群 中 MSA 的 年 发 病 率 约 为 3110 万 .中 国 尚 无 完整 的 流行 病 学 资料 - 

【 病因 和 发 病 机 制 

病因 不 清 , 目前 认为 MSA 的 发 病 机 制 可 能 有 两 条 途径 : 一 是 原 发 性 少 突 胶 质 细胞 病变 假说 ， 
即 先 出 现 以 a- 突 触 核 伪 站 (a -synuclein) 阳性 包涵 体 为 特征 的 少 突 胶 质 细胞 变性 ,导致 神经 元 
复 稍 变性 脱 失 ,激活 小 胶 质 细胞 ,诱发 氧化 应 激 ,进而 导致 神经 元 变性 死亡 ;二 是 神经 元 本 身 a - 
突 触 核 重 扯 异常 聚集 ,造成 神经 元 变性 死亡 。a- 突 触 共 核 异 白 异常 聚集 的 原因 尚未 明确 ,可 能 
与 遗传 易 感性 和 环境 因素 有 关 

MSA 患者 很 少 有 家 族 贝 .全 基因 组 单 术 ett a- pi 


[a 
[ek 
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括 :tau 蛋白 基因 (MAPT),Parkin 基因 等 。 环 境 因 素 的 作用 尚 不 十 分 明确 ,有 侯 究 提示 职业 .生活 


习惯 (如 有 机 溶剂 塑料 单 体 和 添加 剂 暴露 .重金属 接触 .从 事 农业 工作 ) 可 能 增加 MSA 发 病 风险 ， 
但 这 些 危险 因素 尚未 完全 证 实 。 
【病理 】 


MSA 的 病理 学 标志 是 在 神经 胶 质 细胞 胞 质 内 发 现 嗜 酸性 包涵 体 , 基 他 特征 性 病理 学 发 现 还 
有 神经 元 丢失 和 胶 质 细胞 增生 。 病 变 主 要 累及 纹 状 体 一 黑 质 系统 . 橄 槛 一 脑 桥 一 小 脑 系统 和 痊 
髓 的 中 间 内 外 侧 细 胞 柱 和 Onuf 核 。MSA 包涵 体 的 核心 成 分 为 we - 突 触 核 盘 白 , 因 此 ,MSA 和 
帕 金 森 病 .Lewy 体 痴呆 一 起 被 归 为 突 触 核 蛋 白 病 (synucleinopathy )。 

【临床 表现 】 

成 年 期 发 病 ,50~60 岁 多 见 ,平均 发 病 年 龄 为 54.2 岁 (31~78 岁 ), 男性 发 病 率 稍 高 
逐渐 进展 。 首 发 症状 多 为 自主 神经 功能 障碍 、 帕 金森 综合 征 和 小 脑 性 共 济 失调 , 少 
以 肌 鞭 缩 起 病 的 。 不 论 以 何 种 神经 系统 的 症状 群起 病 , 当 疾病 进一步 进展 都 会 出 现 两 个 或 多 个 
系统 的 神经 症状 群 。 既 往 MSA 包括 Shy-Drager 综合 征 (Shy-Drager syndrome,SDS). 纹 状 体 黑 质 
变性 (striatonigral degeneration,SND) 和 橄榄 脑 桥 小 脑 萎 缩 (olivopontocerebellar at rophy, OPCA ); 
目前 MSA 主要 分 为 两 种 临床 亚 型 ,其 中 以 帕 金 森 综 合 征 为 突出 表现 的 临床 亚 型 称 为 MSA-P 型 ， 
以 小 脑 性 共 济 失调 为 突出 表现 者 称 为 MSA-C 型 。 
1. 自主 神经 功能 障碍 (autonomic dysfunction) 往往 是 首发 症状 ,也 是 最 常见 的 症状 之 一 。 
常见 的 临床 表现 有 : 尿 失禁 、 尿 频 、 尿 急 和 尿 泪 留 、 男 性 勃起 功能 障 但 .体位 性 低 血压 .吞咽 困难 、 
瞳孔 大 小 不 等 和 Horner 综合 征 \ 哮 螨 、 呼 吸 暂 停 和 呼吸 困难 ,严重 时 守 气 管 切 开 。 斑 纹 和 手 凉 是 
自主 神经 功能 障碍 所 臻 ,有 特征 性 。 男 性 最 早出 现 的 症状 是 勃起 功能 障碍 ,女性 为 尿 失 禁 。 
2. 由 金森 综合 征 (Parkinsonism) 是 MSA-P 亚 型 的 突出 症状 ,也 是 其 他 亚 型 的 常见 症状 之 
一 。MSA 帕 金 森 综合 征 的 特点 主要 表现 为 运动 迟缓 , 肌 强直 和 震 闸 , 双 侧 同 时 受累 ,但 可 轻重 不 
同 。 抗 胆 碱 能 药物 可 缓解 部 分 症状 ,多 数 对 左旋 多 巴 (L-dopa) 治疗 反应 不 佳 ,13 患者 有 效 , 但 
维持 时 间 不 长 , 且 易 出 现 异动 症 (dyskinesias) 等 不 良 反 应 。 

3. 小 脑 性 共 济 失调 (cerebellar ataxia) 是 MSA-C 亚 型 的 突出 症状 ,也 是 其 他 MSA 亚 型 的 
常见 症状 之 一 。 临 床 表现 为 进行 性 步 态 和 肢体 共 济 失调 ,从 下 肢 开始 ,以 下 肢 的 表现 为 突出 ,并 
有 明显 的 构 音 障碍 和 眼球 晨 颜 等 小 脑 性 共 济 失调 。 检 查 可 发 现下 肢 受 累 较 重 的 小 脑病 损 体 征 。 
当 合 并 皮质 峭 散 束 和 锥 体外 系 症状 时 常 抢 盖 小 脑 体征 的 发 现 。 

4. 其 他 

(1) 20% 的 患者 出 现 轻 度 认 知 功能 损害 。 

(2) 常见 存 咽 困难 .发音 障碍 等 症状 。 

(3) 睡眠 障碍 ,包括 睡眠 呼吸 暂停 ,睡眠 异常 和 REM 睡眠 行为 异常 等 。 

(4) 其 他 锥 体外 系 症状 : 肌 张 力 障碍 , 腾 阵 挛 和 肌 阵 挛 皆 可 见 , 手 和 面部 刺激 敏感 的 肌 阵 挛 
是 MSA 的 特征 性 表现 。 

(5) 部 分 患者 出 现 肌 肉 著 缩 ,后 期 出 现 肌 张力 增高 . 妥 反 射 亢进 和 巴 宾 斯 基 征 ,视神经 著 缩 。 
少数 有 了 眼 肌 麻 痹 眼球 向 上 或 向 下 凝视 麻痹 。 

【 辅助 检查 】 

1. 直立 倾斜 试验 测量 平 卧 位 和 直立 位 的 血压 和 心率 ,站 立 3 分 钟 内 血压 较 平 了 卧 时 下 降 
三 30/15mmHg, 且 心率 无 明显 变化 者 为 阳性 (体位 性 低 血 压 )。 

2. 膀胱 功能 评价 ”有 助 于 早期 发 现 神经 源 性 膀胱 功能 障碍 。 尿 动力 学 实验 可 发 现 台 尿 肌 
反 射 兴奋 性 升 高 ,尿道 括约肌 功能 减退 ,疾病 后 期 出 现 残 余 尿 增加 。 膀 胱 B 超 有 助 于 膀胱 排 空 
隘 但 的 诊断 

3. 肛门 括约肌 肌 电 图 往往 出 现 失 神经 政变 ,此 项 检查 正常 有 助 于 排除 MSA. 
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4. 5- 间 碘 茶 肛 (1-XUBG) 心 肌 显 像 ” 此 检查 有 助 于 区 分 自主 神经 功能 障碍 是 交感 神经 
节 前 或 节 后 病变 ， 由 金森 患者 心肌 报 取 富 I-MIBG 能 力 降低 ,而 MSA 患者 交感 神经 节 后 纤维 相 
对 完整 ,无 此 改变 

5. 影像 学 检查 MRI 发 现 先 核 . 脐 话 .小脑 中 脚 和 小 脑 等 有 明显 萎缩 ,第 四 脑室 、 脑 桥 小 脑 
脚 池 扩 大 。 高 场 强 (1.5T 以 MRIT 加 和 权 像 可 见 索 核 背 外 侧 缘 条 带 状 弧 形 高 信号 、 脑 桥 基底 部 
“十 字 征 ”和 小 脑 中 脚 入 信人 18F- 脐 氧 葡萄 证 PET 显示 纹 状 体 或 脑 干 低 代 谢 。 

【诊断 】 

根据 成 年 期 级 .无 家 族 忠 临床 表现 为 逐渐 进展 的 自主 神经 功能 障碍 、 帕 金森 综合 征 
和 小 脑 性 共 济 失调 等 证 状 及 体征 .应 划 虑 本 病 - 临床 诊断 可 参照 2008 年 修订 的 Gilman 诊断 标准 。 
1. 很 可 能 的 MSA 成 年 电 首 (>30 岁 ). 散 发 .进行 性 发 展 ,同时 具有 以 下 表现 : 

(1) 自主 神经 功能 障碍 : 尿 失 森 华 男性 勃起 功能 障碍 ,或 体位 性 低 血 压 ( 站 立 3 分 钟 内 血压 
较 平 丰 时 下 降 二 30/1SmmHg ); 

2) 下 列 两 项 之 一 :OD 对 左旋 多 巴 类 
或 姿势 反射 障碍 );@ 小 脑 功 能 障 但 : 步 ; 
眼 动 障碍 。 

2. 可 能 的 MSA 成 年 起 病 (>30 岁 )、 散 发 .进行 性 发 展 ,同时 具有 以 下 表现 : 

(1) 下 列 两 项 之 一 :OO 帕 金 森 综合 征 :运动 迟 绥 . 伴 强直 、 震 额 或 姿势 反射 障碍 ;@@ 小 脑 功 能 
售 碍 : 步 态 共 济 失 调 , 伴 小 脑 性 构 音 障碍 

(2) 至 少 有 1 项 提示 自主 神经 功能 障碍 的 表现 :无 其 他 原因 解释 的 尿 急 、 尿 频 或 膀胱 排 空 障 

时 ,男性 勃起 功能 障碍 ,或 体位 性 低 血 压 ( 但 未 达 很 可 能 MSA 标准 ); 

(3) 至 少 有 1 项 下 列表 现 

1) 可 能 的 MSA-P 或 MSA-C:Q@ 巴 氏 征 阳性 , 伴 腿 反 射 活跃 ;@ 螨 鸣 。 

2) 可 能 的 MSA-P:@D 进 展 迅 速 的 帽 金森 综合 征 :加 对 左旋 多 巴 类 药物 反应 不 良 ;图 运动 症 
状 之 后 3 年 内 出 现 姿势 反射 障碍 ;@ 步 态 共 济 失调 ,小 脑 性 构 音 障碍 .肢体 共 济 失调 或 小 脑 性 眼 
动 障碍 ;四 运动 症 状 之 后 5 年 内 出 现 春 咽 困难 ;@ MRI 显示 壳 核 ,小 脑 脑 桥 脚 、 脑 桥 或 小 脑 萎缩 ; 
QD FDG-PET 显示 完 核 脑 干 或 小 脑 低 代谢 。 

3) 可 能 的 MSA-C:@ 帕 金森 综合 征 ( 运 动 迟缓 和 强直 );@ MRI 显示 过 核 .小 脑 脑 桥 脚 、 脑 桥 
萎缩 ;@ FDG-PET 显示 过 核 低 代 谢 ;@ SPECT 或 PET 显示 黑 质 纹 状 体 突 触 前 多 巴 胺 能 纤维 失 
神经 改变 。 

3. MSA 的 支持 点 和 不 支持 点 见 表 9-6。 


药物 反应 不 良 的 帕 金 森 综合 征 (运动 迟缓 , 伴 强 直 、 震 颜 
济 失 调 . 伴 小 脑 性 构 音 障 碍 ,肢体 共 济 失调 或 小 脑 性 


表 9-6 MSA 诊断 的 支持 点 和 不 支持 点 

支持 点 | 不 支持 点 

. 口 面 部 肌 张 力 障 但 | . 经 典 的 搓 丸 样 静止 性 圭 额 
下 . 临床 符合 周围 神经 病 

. 非 药物 所 致 的 幻 党 
. 75 岁 以 后 发 病 
. 有 共 济 失调 或 帕 金 森 综 合 征 家 族 史 
. 符合 DSM- IV 痢 呆 诊 断 标 准 
. 白质 损害 提示 多 发 性 硬化 


个 本 


. 严重 的 构 音 障 碍 

. 新 发 或 加 重 的 打上 册 
手 是 冰冷 

10. 强 1 
11. 须 阵 罕 


姿势 性 或 动作 性 起 闸 


笔记 


第 九 章 ”神经 系统 变性 疾病 


[ 鉴别 诊断 】 

在 疾病 早期 ,特别 是 临床 上 只 表现 为 单一 系统 症状 时 ,各 亚 型 需要 排除 各 自 的 相关 疾患 。 
在 症状 发 展 完全 ,累及 多 系统 后 , 若 能 排除 其 他 疾病 则 诊断 不 难 。 

1.MSA-P 应 与 下 列 疾病 鉴别 

(1) 血管 性 帕 金 森 综合 征 (vascular Parkinsonism, VP): 双 下 肢 症 状 突出 的 帕 金森 综合 征 , 表 
现 为 步 态 紊乱 ,并 有 锥 体 束 征 和 假 性 延髓 性 麻 兽 。 

(2) 进行 性 核 上 性 麻痹 :特征 表现 有 垂直 性 核 上 性 眼 肌 麻 闻 , 特 别 是 下 视 麻 癖 。 

(3) 皮质 基底 核 变 性 (corticobasal degeneration,CBD): 有 蜡 已 手 ( 歧 ) 综合 征 (alien hand 
syndrome) 失 用 、 皮 质感 觉 障碍 .不 对 称 性 肌 强直 .肢体 肌 张力 障碍 ,刺激 敏感 的 肌 隆 挛 等 有 鉴别 
价值 的 临床 表现 。 | 

(4) 路 易 体 痴呆 : 肌 强 直 较 运动 缓慢 和 震 额 更 严重 , 较 时 出现 的 认 知 功能 障碍 ,特别 是 注意 
力 和 警觉 性 波动 易 变 最 突出 ,自发 性 幻觉 .对抗 精神 病 药物 过 度 敏感 , 极 易 出 现 锥 体外 系 等 不 良 
反应 。 

2. MSA-C 应 与 多 种 遗传 性 和 非 遗 传 性 小 脑 性 共 济 失调 相 鉴别 。 

【治疗 】 

目前 尚 无 特异 性 治疗 方法 , 主要 是 针对 自主 神经 障碍 和 帕 人 金森 综合 征 进行 对 证 治 ; 

1. 体位 性 低 血压 “首选 非 药物 治疗 ,如 弹力 袜 .高 盐 饮食 .夜间 抬 高 床 头 等 。 无 效 可 选用 
药物 治疗 :血管 w - 受 体 激动 剂 一 一 盐酸 米 多 君 ,能 迅速 升 高 血压 (30~60 分 钟 ), 给 予 2.5mg， 
每 日 2~-3 次 ,最 大 剂量 是 40mg/d, 鼠 睡 前 服用 (以 免 卧 位 高 血压 );@ 9-a 气 毛 可 的 松 :可 口服 ， 
0.1-~0.6mgy/d, 也 有 改善 低 血压 的 效应 ;@ 另 外 有 麻黄 碱 . 非 省 体 抗 炎 药 如 思 | 唆 美学 等 。 然 而 鉴于 
后 两 类 药物 副作用 较 多 ,不 推荐 用 于 MSA 患者 的 体位 性 低 血压 的 常规 治疗 。 

2. 排尿 功能 障碍 ， 曲 司 毛 铵 (20mg, 每 日 2 次 ) 奥 昔 布 宁 (2.5~5mg, 每 日 2~3 次 ). 托 特 罗 定 
(2mg, 每 日 2 次 ) 能 改善 早期 出 现 的 逼 尿 肌 痉挛 症状 。 

3. 帕 金 森 综合 征 ” 左 旋 多 巴 对 少数 患者 有 效 ,多巴胺 受 体 激动 剂 无 显著 疗效 ; 帕 罗 西 汀 可 
能 有 助 于 改善 患者 的 运动 功能 ; 双 侧 丘脑 底 核 高 频 刺激 对 少数 MSA-P 亚 型 患者 可 能 有 效 。 

4. 其 他 ” 肌 张 力 障碍 可 选用 肉 毒 杆菌 毒素 。 

【预后 】 

诊断 为 MSA 的 患者 多 数 预 后 不 良 。 从 首发 症状 进展 到 运动 障碍 ( 锥 体系 . 锥 体外 系 和 人 小脑 
性 运动 障碍 ) 和 自主 神经 系统 功能 障碍 的 平均 时 间 为 2 年 (1~10 年 ); 从 发 病 到 需要 协助 行走 、 轮 
椅 、 苇 床 不 起 和 死亡 的 这 均 间隔 时 间 各自 为 3 年 .5 年 .8 年 和 9 年。 研究 显示 ,MSA 对 自主 神经 


系统 的 损害 越 重 ,对 黑 质 纹 状 体系 统 的 损害 越 轻 , 患 者 的 预后 越 差 。 
( 贡 建 平 ) 


1. 除 运动 系统 表现 外 ,不 典型 运动 神经 元 病 还 可 有 何 临床 特点 ? 
2. 简 述 阿尔 英 海 默 病 的 诊断 标准 

3， 简 述 额 矣 叶 病 呆 的 分 型 和 临床 特点 

4.、 简 述 路 易 体 病 呆 的 临床 表现 

5， 简 述 各 型 疡 果 的 鉴别 诊断 


6. 简 述 多 系统 萎缩 的 分 型 
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第 十 童 ” 中 枢 神 经 系统 感染 性 疾病 


概 述 


病原 微生物 侵犯 中 枢 神经 系统 (central nervous system,CNS) 的 实质 ,被膜 及 血管 等 引起 的 急 
性 或 慢性 炎症 性 (或 非 炎症 性 ) 疾 病 即 为 中 枢 神经 系统 感染 性 疾病 。 这 些 病原 微生物 包括 病毒 、 
细菌 \ 真 菌 , 螺 旋 体 、 寄 生息 , 立 克 次 体 和 县 蛋白 等 。 临 床 中 依据 中 枢 神 经 系统 感染 部 位 的 不 同 
可 分 为 :四 脑 炎 兰 网 炎 或 脑 兰 稀 炎 :主要 侵犯 脑 和 (或 ) 兰 骨 实 质 ;@ 四 脑膜 炎 .次 膜 类 或 脑 湖 膜 炎 : 
主要 侵犯 脑 和 (或 ) 疹 芒 软 腊 ;@ 脑 肛 脑 炎 : 脑 实质 与 脑膜 合并 受 华 。 病 原 微生物 主要 通过 三 种 
途径 进入 CNS:D 血 行 感染 :病原 体 通过 昆虫 叮咬、 动物 咬 伤 损伤 皮肤 医 膜 后 进入 血液 或 使 用 不 
洁 注射 器, 输血 等 直接 进入 血 流 ,面部 感染 时 病原 体 也 可 经 静脉 逆行 信 颅 ,或 孕妇 感染 的 病原 体 
经 胎盘 传 给 胎儿 ;@ 直 接 感染 : 穿 透 性 颅 外 伤 或 邻近 组 织 感染 后 病原 体 吾 延 进入 颅 内 ;@ 神 经 王 
逆行 感染 : 嗜 神经 病毒 (neurotropic virus) 如 单纯 疱疹 病毒 .狂犬 病毒 等 首先 感染 皮肤 、 呼吸 道 或 
胃 肠 道 茜 膜 ,经 神经 末梢 进入 神经 干 ,然后 逆行 进入 颅 内 。 

病毒 性 脑 炎 是 常见 的 中 枢 神经 系统 感染 性 疾病 ,其 中 以 单纯 疱疹 病毒 性 脑 炎 最 常见 。 自 使 
用 阿 普 治 韦 等 抗 病毒 治疗 以 来 ,本 病死 亡 率 已 大 幅 降 低 。 随 着 由 人 类 免疫 缺陷 病毒 -L(haman 
immunodeficiency virus-1, HIV-1) 感染 所 致 艾滋 病 的 发 病 增加 ,不 仅 使 HIV 所 伴随 的 神经 系统 感 
染 的 发 病 率 有 所 增加 ,同时 由 于 该 病 导致 的 免疫 缺陷 ,使 中 枢 神 经 系统 结核 感染 的 发 病 率 也 大 
幅 增 加 。 自 发 现 肝 蛋白 以 来 ,国内 已 有 多 个 省 市 有 上 肝 蛋白 病 的 报道 。 中 枢 神 经 系统 感染 性 疾病 
种 类 繁多 ,限于 篇 乌 , 本 章 重 点 介绍 单纯 疱疹 病毒 性 脑 炎 .结核 性 脑膜 炎 .新 型 隐 球 菌 性 脑膜 炎 、 
睹 蛋白 病 神经 系统 螺旋 体感 染 .部 分 寄生 里 感染 和 艾滋 病 的 神经 系统 损害 。 


第 一 节 ， 病毒 感染 性 疾病 


神经 系统 病毒 感染 是 指 病毒 进入 神经 系统 及 相关 组 织 引起 的 炎 性 或 非 炎 性 改变 。 根 据 病原 
学 中 病毒 核酸 的 特点 ,病毒 可 以 分 为 DNA 病毒 和 RNA 病毒 .能 够 引起 神经 系统 感染 的 病毒 很 多 ， 
具有 代表 性 的 引起 人 类 神经 系统 感染 的 病毒 有 :DNA 病毒 中 的 单纯 疱疹 病毒 ,水 总 一 带 状 疱疹 病 
毒 .巨细 胞 病毒 等 ;RNA 病毒 中 的 兰 区 灰 质 炎 病 毒 , 柯 萨 奇 病毒 等 。 病 毒 进 入 中 枢 神经 系统 可 以 
引起 急性 脑 炎 和 (或 ) 脑 膜 炎 综 合 征 ,也 可 形成 潜伏 状态 和 持续 感染 状态 ,造成 复发 性 和 慢性 感染 。 

-、 单 纯 疱 疹 病 毒性 脑 炎 

单纯 疱疹 病毒 性 脑 炎 (herpes simplex virus encephalitis,HSE) 是 由 单纯 疱疹 病毒 (herpes 
simplex virus,HSV) 感 染 引 起 的 一 种 急性 CNS 感染 性 疾病 ,又 称 为 急性 坏死 性 脑 炎 ,是 CNS 最 常 
见 的 病毒 感染 性 疾病 。 本 病 呈 全 球 分 布 ,一 年 四 季 均 可 发 病 , 无 明显 性 别 差 异 ,任何 年 龄 均 可 发 
病 。 国 外 HSE 发 病 率 为 4-8/10 万 , 患 病 率 为 10/10 万 ; 国内 尚 缺乏 准确 的 流行 病 学 资料 。 在 中 
枢 神 经 系统 中 ,HSV 最 常 侵 及 大 脑 里 叶 . 额 叶 及 边缘 系统 ,引起 脑 组 织 出 血性 坏死 和 (或 ) 变态 反 
应 性 脑 损害 。 未 经 治疗 的 HSE 病死 率 高 达 70% 以 上 。 

[ 病因 及 发 病 机 制 】 

HSV 是 一 种 嗜 神经 DNA 病毒 ,有 两 种 血清 型 , 即 HSV-1 和 HSV-2。 患 者 和 健康 携带 病毒 者 
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第 十 章 ”中枢 神经 系统 感染 性 疾病 


传播 . 亦 可 通过 飞 沫 传播 。HSV 首先 在 口腔 和 呼吸 
异性 免疫 力 而 康复 ,但 不 能 彻底 消除 病毒 ,病毒 以 潜 
神经 节 中 的 神经 细胞 是 病毒 潜伏 的 主要 场所 ,HSV-1 
去 节 。、 当 人 体 受 到 各 种 非特 异性 刺 | 激 使 机 体 免 疫 力 
下 降 , 潜 伏 的 病毒 百度 活化 .经 二 叉 神 经 轴 突 进入 脑 内 .引起 颅 内 感染 。 成 人 超过 2/3 的 HSV-1 
脑 炎 炎 是 由 再 活化 态 沾 站 而 引起 .小 余 放 原 发 碟 引起 。 而 HSV-2 则 大 多 数 由 原 发 感染 引起 。 在 人 
类 大 约 90%HSE 由 HSV-1 引 起” 仅 10cz 由 HSV-2 所 致 , 且 HSV-2 所 引起 的 HSE 主要 发 生 在 
新 生 儿 ,是 新 生 儿 六 

【病理 ] 

病理 改变 主要 是 脑 组 组 水 肿 . 软 化 .出征 、 坏 死 . 双 侧 大 脑 半球 均 可 弥漫 性 受累 ,党 呈 不 对 称 
分 布 ,以 球 串 - 内 侧 .边缘 和 领 叶 眶 面 最 为 明显 . 亦 可 累及 枕 叶 ,其 中 脑 实质 中 出 血 血性 坏死 是 
一 重要 病理 特征 。 锁 下 自 管 周围 有 大 世 淋 巴 细胞 浸润 形成 袖 套 状 ,小 胶 质 细 胞 增生 ， 神经 细胞 
沦 浊 性 变性 Ef 旋 和 胶 质 细胞 伟 内 可 见 嗜 酸性 包涵 体 ,包涵 体内 含有 疱疹 病毒 的 颗 料 
TU :的 病理 改变 。 


态 才 其 存在 在 { ee 而 


二 下 不 引起 临床 证 
人 - 义 神 经 节 .HSV-2 2 在 


记过 产道 于 被 HSV-2 感染 所 致 . 


开 
其 最 有 特征 4 


【临床 表现 ] 

1 任何 年 龄 均 可 患 病 , 约 203 的 病例 发 生 于 40 岁 以 上 的 成 人 。 原 发 感染 的 潜伏 期 为 2 Re 
六, 阅 均 6 天 ,前 驱 期 可 有 发 热 . 全 身 不 适 , 头 痛 、 肌 痛 、 嗜 睡 .腹痛 和 腹泻 等 症状 。 多 急性 起 病 ， 
纪 14 患者 有 吕 居 疤 疹 史 , 病 后 体温 可 高 达 38.4-40.0 人 C。 病 程 为 数 日 至 1-2 个 月 。 

二 临床 常见 症状 包括 i 头 痛 ` 吧 吐 、 轻 微 的 意识 和 人 格 改 变 .记忆 丧 失 、 轻 偏瘫 、 偏 言 失 语 、 共 
济 失调 .多 动 (起 晤 、 ) .脑膜 刺激 征 等 。 约 1/3 的 患者 出 现 全 身 性 或 部 分 性 冶 
阐发 作 。 部 分 患者 可 办 -为 首发 或 唯一 症状 而 就 诊 于 精神 科 , 表 现 为 注意 力 澳 散 、 
反应 迟钝 言语 减少 .情感 淡 济 、 表 情 呆 洪 . 呆 坐 或 四 订 ,行动 懒散 ,甚至 不 能 自理 生活 ;或 表现 本 
公 , 绒 默 ; 或 有 动作 增多 、 行 为 奇特 及 冲动 行为 等 。 

3. 病情 常 在 数 日 内 快速 进展 , 多数 识 障 碍 ,表现 为 意识 模糊 或 诡 亡 , 随 病情 加 重 可 
出 现 嗜睡 种 睡 .天 迷 或 去 皮质 状态 ,部 分 患 少 在 疾病 早期 壕 即 汕 现 乱 迷 。 重 症 种 者 可 因 广泛 脑 
实质 坏死 和 脑 水 种 引起 颅 内 斥 增高 ,甚至 脑 疝 形成 而 死亡 。 

【 辅助 检查 】 

1. 血 常规 检查 ”可 见 白 细胞 计数 经 度 增高 。 

2 脑 电 图 检查 常 出 现 弥 漫 性 高 波幅 慢 
波 ， 以 单 侧 或 双 侧 汤 、 祝 区 中 异常 更 明显 ,甚至 可 
出 现 颈 区 的 尖 波 与 环 波 

3. 头颅 CT 检查 大 约 有 50% 的 HSE 
患者 出 现 局 灶 性 异常 (一 侧 或 两 侧 里 叶 和 额 叶 
低 密度 灶 ), 若 在 低 密 度 灶 中 有 点 状 高 密度 灶 ， 
提示 有 出 血 。 在 HSE 症状 出 现 后 的 最 初 4~5 
大 内 ,头颅 CT 检 栖 可 能 是 正常 的 。 

4. 头颅 MRI 检 查 头颅 MRI 对 早期 诊 
断 和 显示 病变 区 域 玫 助 绞 大 ， 典型 表现 为 在 
颗 叶 内 侧 .条 叶 眶 面 . 岛 叶 皮 质 和 扣 带 1 回 出 现 
局 灶 性 水 肿 ,MRIT, 加 仅 像 上 为 高 信 
MLAIR 像 上 更 为 明显 ( 医 | 10-1)，、 尽 管 909% ;前 
吓 省 在 1 周 内 可 以 出 现 上 上 述 表现 ,但 一 周 内 图 10-1 
MRI 正常 不 能 排除 诊断 


病毒 性 脑 炎 的 MRI 表现 
FLATR 像 显 示 矣 叶 、 额 叶 底 面 高 信和 号 


第 十 章 ”中 枢 神 经 系统 感染 性 疾病 


5. 脑 背 液 常规 检查 ”压力 正常 或 轻 度 增 高 ,重症 者 可 明显 增 沿 ;及 
(50~100) x 109L ,可 高 达 1000 x 109L, 以 淋巴 细胞 为 主 , 可 有 红细胞 数 增多 
则 提示 出 血性 坏死 性 脑 炎 ; 蛋 白质 呈 轻 中 度 增高 , 糖 与 所 化 物 正常 

6. 脑 疹 液 病原 学 检查 ”包括 :检测 HSV 特异 性 IgM、IgG 抗体 :采用 Western 印迹 法 、 间 
接 免疫 荧光 测定 及 ELISA 法 ,采用 双 份 血清 和 双 份 做 HSV-1 抗体 的 动态 观察 , 双 份 抗体 有 增高 
的 趋势 , 滴 度 在 1 : 80 以 上 ,病程 中 2 次 及 2 次 以 上 抗体 滴 度 呈 4 倍 以 上 上 增加, 血 与 脑 脊 液 的 抗 
体 比值 <40, 均 可 确诊 ;@ 检 测 脑 峭 液 中 HSV-DNA: 用 PCR 检测 病毒 DNA .可 时 期 快速 诊断 , 标 
本 最 好 在 发 病 后 2 周 内 送 检 。 

7. 脑 活 检 ”是 诊断 单纯 疱疹 病毒 性 脑 炎 的 金 标 准 。 可 发 现 非 特异 性 的 炎 性 改变 ,细胞 核 内 
出 现 嗜 酸性 包涵 体 , 电 镜 下 可 发 现 细 胞 内 病毒 颗粒 。 

【诊断 及 鉴别 诊断 】 

1. 临床 诊断 ”四 口唇 或 生殖 道 疱疹 史 ,或 本 次 发 病 有 皮肤 .黏膜 疱疹 ;@ 起 病 急 ,病情 重 ,有 
发 热 . 咳 嗽 等 上 呼吸 道 感 染 的 前 驱 症状 ;@ 明 显 精神 行为 异常 . 抽 摘 .意识 障 住 及 早期 出 现 的 局 
灶 性 神经 系统 损害 体征 ;@ 脑 消 液 红 .白细胞 数 增多 , 糖 和 和气 化 物 正 常 ;@ 脑 电 图 以 预 、 额 区 损害 
为 主 的 脑 弥漫 性 异常 ;@ 头 颅 CT 或 MRI 发 现 矣 叶 局 灶 性 出 血性 脑 软化 灶 ;@@ 特 异性 抗 病毒 药 
物 治疗 有 效 支 持 诊断 。 

确诊 尚 需 选择 如 下 检查 :名 双 份 血清 和 检查 发 现 HSV 特异 性 抗体 有 显著 变化 趋势 ;@ 脑 组 
织 活检 或 病理 发 现 组 织 细胞 核 内 包涵 体 ,或 原 位 杂交 发 现 HSV 病毒 核酸 ;@@ 脑 溶液 的 PCR 检测 
发 现 该 病毒 DNA;@ 脑 组 织 或 脑 消 液 标 本 HSV 分 离 .培养 和 鉴定 。 

2. 本 病 需要 与 下 列 疾 病 鉴别 

(1) 带 状 疱疹 病毒 性 脑 炎 : 带 状 疱疹 病毒 可 以 长 期 潜伏 在 闪 神 经 后 根 以 及 脑 和 闪 艇 的 感觉 
神经 节 , 当 机 体 免疫 力 低下 时 ,病毒 被 激活 复制, 增殖, 沿 感觉 神经 传 到 相应 皮肤 引起 皮疹 , 另 
一 方面 沿 神 经 上 行 传播 ,进入 中 枢 神 经 系统 引起 脑 炎 或 脑膜 炎 。 本 病 多 见于 中 老年 人 ,发 生 脑 
部 症状 与 发 疹 时 间 不 尽 相 同 ,多 数 在 疱疹 后 数 天 或 数 周 , 亦 可 在 发 病 之 前 ,也 可 无 任何 疱疹 病 
史 。 临床 表现 包括 发 热 ,头痛 ,呕吐 、 意 识 模糊 , 共 济 失调 .精神 异常 及 局 炸 性 神经 功能 缺失 体征 。 
病变 程度 相对 较 轻 ,预后 较 好 . 患者 多 有 胸 腰部 带 状 疱疹 的 病史 ,头颅 CT 无 出 血性 坏死 的 表现 ， 
血清 及 脑 消 液 检 出 该 病毒 抗体 和 病毒 核酸 阳性 ,可 资 鉴 别 。 

(2) 肠 道 病毒 性 脑 炎 :该 类 病毒 除 引 起 病毒 性 脑膜 炎 外 ,也 是 病毒 性 脑 炎 的 常见 病因 之 一 。 
多 见于 夏秋 季 , 呈 流行 性 或 散发 性 发 病 。 表 现 为 发 热 .意识 障 得 .平衡 失调 . 疯 痢 发 作 以 及 肢体 
瘫痪 等 ,一 般 恢复 较 快 ,在 发 病 2~3 周 后 症状 即 自然 缓解 。 病 程 初期 的 骨 肠 道 症状 . 脑 状 液 中 
PCR 检 出 病毒 核酸 可 帮助 诊断 。 

(3) 巨细 胞 病毒 性 脑 炎 : 本 病 临 床 少见 ,常见 于 免疫 缺陷 如 芯 滋 病 或 长 期 应 用 免疫 抑制 剂 的 
患者 。 临 床 明 亚 急性 或 慢性 病程 ,表现 意识 模糊 记忆力 减退 ,情感 障碍 .头痛 和 局 灶 性 脑 损 害 
的 症状 和 体征 。 约 25% 患者 MRI 可 见 弥 漫 性 或 局 灶 性 白质 异常 。 脑 肉 液 正常 或 有 单 核 细 胞 
多 ,和 蛋 自 吉 患者 有 茧 滋 病 或 免疫 抑制 的 病史 ,体液 检查 找到 典型 的 巨细 胞 ,PCR 检测 出 脑 
疹 液 中 该 病毒 核酸 可 资 鉴别 。 

(4) 急性 播 散 性 脑 兰 船 炎 : 多 在 感染 或 疫苗 接种 后 急性 发 病 ,表现 为 脑 实质 .脑膜 . 脑 干 ,小脑 
和 冰 髓 等 部 位 受 损 的 症状 和 体征 , 故 症状 和 体征 表现 多 样 , 重 辣 患 者 也 可 有 意识 障 但 和 精神 症状 。 
因 病 变 主要 在 脑 白 质 ,疾病 发 作 少 见 。 影 像 学 显示 皮质 下 脑 白质 多 发 病灶 ,以 脑室 周 用 多 见 , 分 布 
a, 大 小 不 一 ,新 旧 并 存 , 免 疫 抑 制剂 治疗 有 效 , 病 毒 学 和 相关 抗体 检查 阴性 ， 而 HSE 为 脑 实 压 

病变 ,精神 症状 突出 ,智能 障碍 较 明显 , 少 少数 患者 可 有 口 展 疱 疹 史 ,一 般 不 会 出 现 脊 髓 损害 的 体征 、 
治疗 】 

各 期 认 参 断 和 治疗 是 降低 本 病死 亡 率 的 关键 , 主要 包括 抗 病毒 治疗 , 铺 以 免疫 治疗 和 对 六 


EE 
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持 治疗 。 
1. 抗 病毒 药物 治疗 
(1) 阿 蔡 洛 蔬 ( 无 环 乌 在 .acvelosir): 为 一 种 乌 味 叭 衍生 物 , 能 抑制 病毒 DNA 的 合成 。 阿 昔 
洛 书 首先 在 痢 虚 外 丰 淮 的 细胞 办 .经 泣 柱 胸 昔 作用 转化 为 单 磷酸 阿 萌 洛 韦 ,再 经 宿主 细胞 中 
激酶 作用 转变 为 慨 阿 此 洛 扫 . 与 DNA 合成 的 底 物 2” - 脱氧 尿 背 发 生 竞争 , 阻 断 病毒 DNA 
链 的 合成 。 常用 剂 蚌 为 15~30mg/ (kg:d) .分 3 次 静脉 滴 注 ,连用 14~21 天 。 ace 
和 寺 间 或 再 重复 治疗 
s。 对 临床 疑 i 查 的 病 he 可 用 阿 彰 Pah de ed et 
阿 音 洛 事 耐 药 的 HSV 株 . 这 类 是 考 可 试用 蜂 甲 酸 钠 和 西 多 福 韦 治疗 。 
(2) 更 蔡 洛 圳 aie 阿 些 洪 韦 耐 药 并 有 DNA 聚合 酶 改变 的 HSV 突变 株 对 更 背 洛 


事 亦 敏感 。 用 估 是 5~10mg/ kg d) ,每 12 小 时 一 次 ,静脉 滴 注 ,疗程 14~21 天 。 主 要 不 良 反 应 是 
肾 功 能 损害 和 内 徐 抽 制 GP 性 粒 细 胞 血小板 减少 ), 并 与 诫 量 相关 , 停 药 后 可 恢复 。 


2. 免疫 治疗 

(1) 干扰 来 :是 细胞 经 病 浴 后 产生 的 一 组 高 活 性 糖 蛋 白 ， 具有 广 谱 抗 病毒 活性 ,而 对 宿 
主 细胞 损害 极 小 。 ea - 干扰 索 治 疗 剂 是 为 60 x 105U/qd. 连 续 肌 内 注射 30 天 ; 亦 可 用 B- 干扰 素 
全 身 用 药 与 稍 内 注射 联合 治疗 

(2) 转移 因子 :可 使 正常 
2 ps 1~2 次 。 

肾上腺 皮质 激素 对 肾上腺 皮质 激素 治疗 本 病 尚 有 争议 ,但 肾上腺 皮质 激素 能 控制 HSE 

Ta 对 病情 危重 .头颅 CT 见 出 血性 坏死 灶 以 及 白细胞 和 红细胞 明显 增多 者 可 
酌情 使 用 。 地 寨 米 松 10~15mg .静脉 滴 注 .每 日 1 次 .10-14 天 ;或 甲 泼 尼龙 800~1000mg. 静 脉 滴 
注 ,每 日 1 次 ,连用 3~5 天 后 改 用 涂 必 松口 服 ; 每 日 60mg 清晨 顿 服 . 以 后 逐渐 减 量 

4. 抗菌 治疗 ”合并 细菌 应 根据 药 贸 结果 采用 适当 的 抗 生 来 或 搞 真菌 治疗 

5. 对 症 支持 治疗 ”对 重症 及 惩 迷 的 患 省 至 关 重 要 ,注意 维持 营养 及 水 .电解 质 的 平衡 ， 保持 
呼吸 道 通畅 。 必 要 时 可 小 量 输 血 或 给 予 静 脉 高 热 者 给 予 物 理 降温 , 抗 惊 厥 ; 颅 内 压 增高 
者 及 时 给 予 脱 水 降 鼎 内 不治 疗 。 并 需 加 强 护理 ,预防 压 疮 及 呼吸 道 感 染 等 并 发 症 。 恢 复 期 可 进 
行 康复 治疗 。 

【预后 】 

预后 取决 于 疾病 的 严重 程度 和 治疗 是 否 及 时 。 本 病 如 未 经 抗 病毒 治疗 ,治疗 不 及 时 或 不 充 
分 ,病情 严重 则 预后 不 良 , 死 亡 率 可 高 达 60%~80%。 如 发 病 前 几 日 内 及 时 给 予 足 量 的 抗 病毒 
药物 治疗 或 病情 较 径 ,多 数 患 者 可 治愈 。 但 约 10% 患 省 可 遗留 不 同 程度 的 瘫痪 、 智 能 下 降 等 后 
遗 症 。 


淋巴 细胞 黎 敏 而 转化 为 免疫 淋巴 细胞 ,治疗 剂量 为 皮下 注射 每 次 1 


-、 着 梨 性 脑 脐 炎 
病毒 性 脑膜 炎 (viral meningitis) 是 一 组 由 各 种 病毒 感染 引起 的 脑膜 急性 炎症 性 疾病 ,临床 以 
发 热 头 痢 和 脑膜 刺激 征 为 主要 表现 。 本 病 大 多 呈 良 性 过 程 。 
【 病因 及 发 病 机 制 | 
85%~95% 病毒 性 脑膜 炎 由 肠 道 病毒 引起 。 该 病 考 居于 微小 核糖 核酸 病毒 科 . 有 60 多 个 不 
辣 亚 型 ,包括 将 骼 灰质 炎 病 毒 . 何 萨 奇 病毒 A 和 B 、 埃 可 病毒 等 ,其 次 为 流行 性 乃 腺 炎 .单纯 疱疹 
病 虔 和 腺 病毒 。 
肠 道 病毒 主要 经 粪 一 口 途 径 传 播 ,少数 通过 呼吸 道 分 泌 物 传播 ;大 部 分 病毒 在 下 消化 道 发 
生 报 初 的 感染 , 肠 道 细胞 上 有 与 肠 道 病毒 结合 的 特殊 受 体 ,病毒 经 肠 道 入 血 , 产 生病 毒 血 症 , 再 
经 脉络 从 侵犯 脑膜 ,引发 脑膜 炎症 改变 
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[ 病理 】 
脑膜 弥漫 性 增 厚 , 镜 下 可 见 脑膜 有 炎 性 细胞 浸润 , 侧 脑室 和 第 四 脑室 的 脉络 从 亦 可 有 炎 性 
细胞 浸润 , 伴 室 管 膜 内 层 局 灶 性 破坏 的 血管 壁 纤维 化 以 及 纤维 化 的 基底 软 脑 腊 炎 。 


[ 临床 表现 】 
1. 本 病 以 夏秋 季 为 高 发 季节 ,在 热带 和 亚热带 地 区 可 终年 发 病 。 儿 童 多 见 , 成 人 也 可 众 患 。 
多 为 急性 起 病 , 出现 病毒 感染 的 全 身 中 毒 症状 如 发 热 . 头 首 、 畏 光 . 肌 首 .恶心 .呕吐 .食欲 减退 、 


腹泻 和 全 身 乏 力 等 ,并 可 有 脑膜 刺激 征 。 病 程 在 儿童 常 超过 1 周 ,成 人 病程 可 持续 2 周 或 更 长 
时 间 。 

2. 临床 表现 可 因 患 者 的 年 龄 .免疫 状态 和 病毒 种 类 及 亚 型 的 不 同 而 异 ,如 幼儿 可 出 现 发 热 、 
呕吐 . 皮 疙 等 症状 ,而 颈 强 轻微 甚至 缺 如 ; 手 一 足 一 口 综合 征 常 发 生 于 肠 道 病毒 71 型 脑膜 炎 , 非 
特异 性 皮疹 常见 于 埃 可 病毒 9 型 脑膜 炎 。 

【 辅助 检查 】 
脑脊液 压力 正常 或 增高 ,白细胞 数 正 常 或 增高 ,可 达 (10~1000) x 107L ,早期 以 多 形 核 细胞 
为 主 ,8~48 小 时 后 以 淋巴 细胞 为 主 。 蛋 白质 可 轻 度 增高 , 糖 和 氛 化 物 含 址 正常 

【 诊断 】 

本 病 诊 断 主 要 根据 急性 起 病 的 全 身 感 染 中 毒 症状 .脑膜 刺激 征 . 脑 养 液 淋巴 细胞 数 轻 .中 度 
增高 ,除外 其 他 疾病 等 ,确诊 需 脑 疹 液 病原 学 检查 。 

【治疗 】 

本 病 是 一 种 自 限 性 疾病 ,主要 是 对 症 治疗 、 支 持 治疗 和 防治 并 发 症 。 对 症 治疗 如 头痛 严重 
者 可 用 止痛 药 , 疗 疾 发 作 可 首选 卡 马 西平 或 苯妥英 钠 , 脑 水 肿 在 病毒 性 脑膜 炎 不 常见 ,可 适当 应 
甘露 醇 。 抗 病毒 治疗 可 明显 缩短 病程 和 缓解 症状 ,目前 针对 肠 道 病毒 感染 临床 上 使 用 或 试验 
性 使 用 的 药物 有 免疫 血清 球 蛋 白 (immune serum globulin,ISG) 和 抗 微小 核糖 核酸 病毒 药物 普 来 
[ 那 立 (pleconaril )。 


引 


二 、 其 他 病毒 感染 性 脑 辣 或 腑 炎 

除 单纯 疱疹 病毒 性 脑 炎 外 ,下 面 简单 介绍 由 特定 病毒 引起 的 几 种 脑 炎 或 脑病 ,包括 进行 性 
多 灶 性 白质 脑病 . 亚 急 性 硬化 性 全 脑 炎 和 进行 性 风疹 性 全 脑 炎 。 

(一 ) 进行 性 多 灶 性 白质 脑病 

进行 性 多 灶 性 白质 脑病 (progressive multifocal leucoencephalopathy ,PML) 是 -种 由 人 类 多 瘤 
病毒 中 的 JC 病毒 ,又 称 乳 头 多 癌 空 泡 病毒 引起 的 罕见 的 亚 急 性 致死 性 的 脱 艇 匡 疾 病 。 常 发 生 
于 细胞 免疫 功能 低下 的 患者 。 : 

病理 改变 以 中 枢 神 经 系统 脑 白质 内 广泛 多 灶 性 部 分 融合 的 脱 艇 峭 病 变 为 证 。 

亚 急 性 或 慢性 起 病 , 常 以 人 格 改变 和 智能 减退 起 病 , 其 他 神经 系统 症状 和 体征 包括 偏 次、 感 
觉 异 常 .视野 缺损 . 共 济 失调 等 。 

脑 电 图 显示 非特 异 的 弥漫 性 或 局 灶 性 慢 波 ;CT 可 发 现 白 质 内 多 灶 性 低 密 度 区 ,无 增强 效应 ; 
MRI 可 见 病 灶 部 位 T 均 质 高 信号 ,Ti 低 信 号 或 等 信号 。 

本 病 缺 乏 有 效 的 治疗 方法 , a - 干扰 素 可 试用 于 本 病 治疗 。 病 程 通常 持续 数 月 ,80% 的 患者 
于 9 个 月 内 死亡 。 
(二 ) 亚 急性 硬化 性 全 脑 炎 
亚 急性 硬化 性 全 脑 炎 (subacute sclerosing panencephalitis,SSPE 是 由 上 嘛 疹 缺 陷 病 毒 感 沁 所 致 , 
j 率 约 为 (5~10)/100 万 儿童 。 
本 病 多 见于 12 岁 以 下 的 儿童 , 患 儿 2 岁 前 常 患 过 麻疹 ,经 6~8 年 的 无 症状 斯 后 隐 医 起 病 . 
缓慢 进展 ,不 发 热 。 临 床 可 分 为 : 呈 早 期 :表现 为 认 知 和 行为 改变 ,如 健忘 .学 习 成 绩 下 降 , 淡 满 、 
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注意 力 不 集 中 ,性格 改变 .坐立不安 等 :也 和 运动 障碍 期 : 数 周 或 数 月 后 出 现 共 济 失调 、 肌 阵 挛 ( 响 
声 可 诱发 )、 疑 足 于 是 徐 动员 张力 障碍 、 失 语 和 失 用 症 , 也 可 有 疝 痛 发 作 ;@ 强 直 期 :肢体 肌 强 
直 , 腿 反射 亢进 ,Babinski 征 阳 性 ,去 皮质 或 去 大 脑 强 直 , 可 有 角 马 反 张 ,最 终 死 于 合并 感染 或 循 
环 衰竭 。 

辅助 检查 脑 笃 液 细胞 数 .得 白 质 . 类 含 直 正常 .免疫 球 蛋白 增高 ,可 出 现 穿 克 隆 带 ;血清 和 脑 


痊 液 麻 痛 病 王 抗体 升 高 ， 脑 电 图 可 见 2~3 次 / 秒 慢 波 同步 性 暴发 , 肌 阵 挛 期 5~8 秒 出 现 一 次 。 
cT 示 皮质 萎缩 和 多 个 或 单个 局 灶 性 户 质 低 密 度 病灶 ,脑室 扩大 。 


目前 尚 无 有 有效 的 治疗 方法 .以 支持 疗法 
1~3 年 内 死亡 , 偶 有 持续 10 ) 年 以 上 上 的 病例 : 

(三 ) 进行 性 风疹 全 脑 

进行 性 风疹 全 脑 炎 So ssive rubella panencephalitis, PRP) 是 由 风疹 病毒 感染 引起 的 儿童 
和 青少年 的 慢性 脑 炎 。 和 多 为 先天 性 风疹 感染 .在 全 身 免疫 功能 低下 时 发 病 , 少 数 为 后 天 获得 性 
感染 。 自 风疹 疫苗 应 用 以 来 ,本 病 发 病 已 罕见 、 

本 病 约 在 20 岁 发 病 ,行为 改变 、 认 知 障 碍 和 痴呆 常 为 首发 症状 ,小 脑 性 共 济 失调 明显 , 疯 首 

和 肌 阵 挛 不 明显 ,无 头 痢 ,发热 和 诺 强 直 等 症状 。 病程 与 SSPE 相似 ,发 展 至 昏迷 、 脑 干 受 昧 于 数 

年 内 死亡 。 

脑 电 图 为 弥漫 性 慢 波 ,无 周 i CT 可 见 脑 室 扩 大 。 脑 峭 液 淋巴 细胞 增多 和 蛋白 升 高 ; 血 
清和 脑 消 液 抗 风疹 病毒 抗体 滴 度 升 高 。 

本 病 应 注意 与 SSPE 鉴别 ， 和 前 无 特异 治疗 。 


和 对 证 治疗 为 主 ,加 强 护理 ,预防 并 发 证 。 患 者 多 在 
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由 于 各 种 细菌 侵害 神经 系统 所 致 的 炎症 性 疾病 称 为 神经 系统 细菌 感染 。 细 菌 感染 是 神 名 
系统 常见 疾病 之 一 ,病原 菌 常常 侵袭 力 强 . 可 侵犯 中 枢 神经 系统 软 脑膜 , 脑 . 峭 散 实 质 ,或 感染 人 
近 的 组 织 如 静脉 罕 ` 周 玮 神经 等 。 本 节 将 对 神经 系统 常见 的 细菌 感染 性 疾病 进行 讨论 和 人 氢 述 。 


、 化 踊 尾 脑 异 炎 

化 脓 性 脑膜 炎 (purulent meningitis) 是 :由 化 脓 1 性 细菌 感染 所 致 的 脑 消 膜 炎 症 ,是 中 枢 神 经 经 系 
统 常见 的 化 脓 性 感染 。 通 常 急 性 起 病 , 好 发 于 婴 幼 儿 和 儿童 。 

【 病因 及 发 病 机 制 | 】 

化 脓 性 脑膜 炎 最 常见 的 致 病菌 为 肺炎 球菌 .脑膜 炎 双 球菌 及 流感 嗜 血 杆菌 B 型 ,其 次 为 金 
黄色 葡萄 球菌 .链球 菌 ,大肠 杆菌 变性 杆菌 .大 氧 杆菌 .沙门 菌 及 铜绿 假 单 胞 菌 等 。 

感染 的 来 源 可 因 心 j ed 波及 脑室 和 蛛网 膜 下 腔 系 统 , 或 由 颅骨 、 椎 骨 或 脑 
实质 感染 病灶 直接 营 延 引起 ,部 分 也 可 以 通过 颅 此 、 上 鼻窦 或 乳 突 骨 折 或 神经 外 科 手 术 侵 入 蛛网 
膜 下 腔 引起 感染 ,得 腰 椎 安 A 

致 病 细 菌 经 血液 循环 侵入 蛛网 膜 下 腔 后 ,由 于 缺乏 有 效 的 免疫 防御 ,细菌 大 量 繁殖 , 菌 壁 搞 
原 成 分 及 某 些 介 导 炎 性 反应 的 细胞 因子 刺激 血管 内 皮 细 胞 ,促使 中 性 粒 细胞 进入 中 枢 神 经 系 
统 , 诱 发 一 系列 软 脑 膜 的 炎 性 病理 改变 。 

【病理 】 

基本 病理 改变 是 软 脑 膜 炎 脑膜 血管 充血 和 炎 性 细胞 浸润 。 表 现 为 :@ 软 脑膜 及 大 脑 浅 表 
血管 充血 , 脑 表 面 被 蛛网 膜 下 腔 的 大 量 脓 性 渗 出 物 所 覆盖 . 脑 沟 及 脑 基 底 池 脓 性 分 泌 物 沉积 ; 
包 脑 膜 有 炎 性 细胞 浸润 ,早期 以 中 性 粒 细 胞 为 主 ,后 期 则 以 淋巴 细胞 . 浆 细 胞 为 主 , 成 纤维 细胞 
明显 增多 ;人 @ 昧 网 膜 下 腔 出 现 大 量 多 形 核 细胞 及 纤维 蛋白 渗 出 物 , 蛛 网 膜 纤维 化 . 渗 出 物 被 局 部 
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包 衰 ;@ 室 管 腊 和 脉络 膜 有 炎 性 细胞 浸润 ,血管 充血 ,严重 者 有 静脉 血栓 形 成 ;@ 脑 实质 中 偶 有 
局 灶 性 脓肿 存在 。 

【临床 表现 】 

各 种 细菌 感染 引起 的 化 胺 性 脑膜 炎 临 床 表现 类 似 , 主 要 如 下 : 

1. 感染 症状 ” 发热, 寒战 或 上 呼吸 道 感染 表现 等 。 

2. 脑膜 刺激 征 ” 表 现 为 颈项 强直 ,Kernig 征 和 Brudzinski 征 阳性 -但 新 生 儿 、 老 年 人 或 型 
迷 患 者 脑膜 刺激 征 常 常 不 明显 。 

3. 颅 内 压 增 高 ”表现 为 剧烈 头痛 .呕吐 ,意识 障碍 等 。 腰 穿 时 检测 颅 内 压 明 显 升 高 ,有 的 在 
临床 上 甚至 形成 脑 疝 。 

4. 局 灶 症 状 ” 部 分 患者 可 出 现 局 灶 性 神经 功能 损害 的 症状 ,如 偏瘫 、 失语 等 ; 

5. 其 他 症状 ”部 分 患者 有 比较 特殊 的 临床 特征 ,如 脑膜 炎 双 球菌 脑膜 炎 (又 称 流 行 性 脑 疹 
骨膜 炎 ) 菌 血 症 时 出 现 的 皮疹 ,开始 为 弥散 性 红色 斑 丘 疹 , 汛 速 转变 成 皮肤 瘀 点 ,主要 见于 稻 干 、 
下 肢 、 黏 膜 以 及 结膜 , 偶 见 于 手掌 及 足 底 。 

【 辅助 检查 】 

1. 血 常 规 检查 ”白细胞 计数 增加 ,通常 为 (10~30) x 1021L, 以 中 性 粒 细胞 为 主 , 偶 可 正常 或 
超过 40 x 10?/L。 

2. 脑 脊 液 检 查 “压力 常 升 高 ;外 观 混浊 或 呈 腑 性 ;细胞 数 明 显 升 高 ,以 中 性 粒 细胞 为 主 , 通 
常 为 (1000~10 000) x 109%L; 蛋 白质 升 高 ; 糖 含量 下 降 , 通 常 低 于 2.2mmol/L; 氢化 物 降 低 。 涂 片 革 
ee 60% 以 上 ,细菌 培养 阳性 率 在 80% 以 上 。 

影像 学 检查 “MRI 诊断 价值 高 于 CT, 早 期 可 正常 , 随 病 情 进展 MRI 的 T 加 权 像 上 显示 
eb eben 了 ,可 不 规则 强化 ,也 加 权 像 旦 脑膜 高 信号 。 后 期 可 显示 弥散 性 脑膜 强化 、 脑 水 
肿 等 。 

4. 其 他 ” 血 细 菌 培养 常 可 检 出 致 病菌 ;如 有 皮肤 凉 点 ,应 活检 并 行 细 菌 染 色 检 查 。 

【诊断 】 

根据 急性 起 病 的 发 热 \ 头 痛 .呕吐 , 查 体 有 脑膜 刺激 征 ,压力 升 高 .白细胞 明显 升 高 , 即 应 考 
虑 本 病 。 确 诊 须 有 病原 学 证 据 , 包 括 细菌 涂 片 检 出 病原 菌 . 血 细 菌 培养 阳性 等 

【 鉴别 诊断 】 

1. 病毒 性 脑膜 炎 ” 脑 关 液 白细胞 计数 通常 低 于 1000 x 10%L, 糖 及 氧化 物 一 般 正常 或 硝 低 ， 
ee 吉 果 阴性 。 

结核 性 脑膜 炎 通常 亚 急性 起 病 , 脑 神经 损害 常见 , 脑 峭 液 检 查 白细胞 计数 升 高 往往 不 
i 明显 ,病原 学 检查 有 助 于 进一步 鉴别 。 

3. 隐 球 菌 性 脑膜 炎 ”通常 隐匿 起 病 ,病程 迁延 , 脑 神经 尤其 是 视神经 受累 常见 , 脑 疹 液 白 细 
胞 计数 通常 低 于 500 x 10%/L, 以 淋巴 细胞 为 主 , 黑 汁 染色 可 见 新 型 隐 球 菌 , 乳 胶 凝 集 试验 可 检测 
出 隐 球 菌 抗原 。 

【治疗 】 

1. 抗菌 治疗 掌握 的 原则 是 及 早 使 用 抗生素 ,通常 在 确定 病原 菌 之 前 使 用 广 谱 抗生素 ， 
若 明确 病原 菌 则 应 选用 敏感 的 抗生素 。 

Ta Tee 有 药 ， 对 脑膜 
炎 双 球菌 .肺炎 球菌 流感 吐血 杆菌 及 B 型 链球 菌 引起 的 化 脓 性 脑膜 炎 疗 效 比 较 
(2) 确定 病原 菌 :应 根据 病原 菌 选 择 敏感 的 抗生素 。 
1) 肺炎 球菌 :对 青霉素 敏感 者 可 用 大 剂量 青 每 素 , 成 人 每 天 2000 万 ~2400 万 U, 儿 童 每 天 
40 万 U/kg, 分 次 静脉 滴 注 j 烷 耐 药 者 ,可 考虑 用 头 抱 曲 松 ,必要 时 联合 万 贞 辟 素 治疗 。2 
FE 则 为 一 疗程 ,通常 开始 抗生素 治疗 后 24~36 小 时 内 复查 脑脊液 ,以 评价 治疗 效果 ， 
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2) 脑膜 火球 认 : a 
青竹 索 或 B - 内 就 胺 

纹 性 年 [ 采 : X 寺 和 
炎 可 用 头孢 由 松 . 头 雹 噬 乳 或 头 人 疗程 常 为 3 周 - 

2. 激素 治疗 可 以 抑制 灾 性 细胞 因子 的 释放 ,稳定 血 脑 屏 阶 。 对 病情 较 重 且 没 有 明显 
激素 禁忌 证 的 患者 可 考 虞 应 用 - 通 本 地 塞 米松 10mg 静脉 滴 注 ,连用 3~5 天 。 

3. 对症 支 持 治疗 。 鼎 肉 厅 高 痛 可 脱水 降 颅 内 压 。 高 热 考 使 用 物理 降温 或 使 用 退 热 剂 。 交 
独 发 作者 给 予 抗 痴 首 药物 以 终止 发 作 

【预后 ] 

病死 率 及 致 残 率 绞 贞 ， 预 后 与 病原 菌 、 扎 体 情 况 和 是 否 及 早 有 效应 用 抗生素 治疗 密切 相关 。 
少数 患者 可 遗 跟 智力 障 售 .可 首 .有 暗 租 水 等 后 遗 症 。 


-、 结核 性 咬 腊 类 


结核 性 脑膜 炎 (tuberculous meningitis,TBM) 是 由 结核 杆菌 引起 的 脑膜 和 ; 咨 膜 的 非 化 脓 性 炎 
症 性 疾病 。 在 肺 外 结核 由 大 约 有 59%~159c 的 患者 累及 神经 系统 ,其 中 又 以 结核 性 脑膜 炎 最 为 
常见 , 约 占 神经 系统 结核 的 70%。， 近 年来. 因 结核 杆菌 的 基因 变异 . 抗 结核 药物 研制 相对 滞后 和 
AIDS 病 患者 的 增多 ,国内 外 结核 病 的 发 病 率 及 病死 率 逐 渐 增 高 。 

【 病因 及 发 病 机 制 | 】 

TBM 约 占 全 身 性 结核 病 的 69%。 结核 杆菌 经 血 播 散 后 在 软 脑 膜 下 种 植 , 形 成 结核 结 节 , 结 节 
破 溃 后 大 量 结核 菌 进入 蛛网 膜 下 腔 引 起 TBML 

【病理 】 

脑 底 处 人 破裂 的 结核 结 节 周 装 结核 
下 渗 出 物 由 纤维 蛋白 网 络 中 带 有 不 二 
成 。 随 着 疾病 的 进展 ,淋巴 细胞 和 结 组 织 占 优势 、 ere 
ee (毛细 血管 和 静脉 ) 可 被 感染 ,形成 结核 性 血管 炎 , 导 致 血管 堵塞 ,引起 脑 梗死 。 慢 性 感 
桨 时 ,结核 性 渗 出 物 可 使 基底 池 、 第 四 脑室 流出 通路 阻塞 ， 引起 脑 积 水 。 

【 临床 表现 】 

多 起 病 隐 医 ,慢性 病程 ,也 可 急性 或 亚 急 性 起 病 , 可 缺乏 结核 接触 史 ,症状 往往 轻重 不 一 ,其 
自然 病程 发 展 一 股 表现 为 : 

1. 结核 中 毒 症状 ”低热 .盗汗 、 和 退 .全身 倦 仍 无 力 、 精 神 委 摩 不 振 。 

2. 脑膜 刺激 症状 和 颅 内 压 增高 ”早期 表现 为 发 热 . 头 痛 、 呕 吐 及 脑膜 刺激 征 。 颅 内 压 增 高 
在 早期 由 于 脑膜 ,脉络 从 和 室 管 膜 炎 性 反应 , 脑 疹 液 生成 增多 ,蛛网 膜 颗 粒 吸收 下 降 ,形成 交通 
性 脑 积 水 所 致 。 颅 内 上 压 多 为 轻 、 中 度 增 蜗 ,通常 持续 1~2 周 。 晚 期 蛛网 膜 ,脉络 从 粘连 , 呈 完 全 
或 不 完全 性 梗阻 性 脑 积 水 , 颅 内 压 多 明显 增高 ,表现 头痛 .呕吐 和 视 乳 头 水 肿 。 严 重 时 出 现 去 脑 
强直 发 作 或 去 皮质 状态 。 

3. 脑 实质 损害 ”如 早期 未 能 及 时 治疗 ,发 病 4~ 8 周 时 常 出 现 及 实质 损 害 症状 ,如 精神 萎靡 、 
淡漠 . 诺 安 或 安息, 部 分 性 ` 全 身 性 疯 痢 发 作 或 疯 阐 持续 状态 , 锚 睡 或 意识 模糊 ;肢体 瘫痪 如 因 结 
核 性 动脉 炎 所 致 , 可 时 人 举 中 样 发 病 ,出 现 偏瘫 ` 交 又 次 等 ;如 由 结核 瘤 或 脑 痊 殴 蛛网 膜 炎 引起 , 表 
现 为 类 似 肿瘤 的 慢性 次 痪 。 

4. 脑 神经 损害 颅 底 炎 性 渗 出 物 的 刺激 粘连. 压 追 ,可 致 蚁 神经 损害 ,以 动 眼 , 外 展 ` 面 和 
视神经 最 易 受 味 ,表现 视力 减退 . 复 视 和 面神经 麻 阁 等 、 

5. 老年 人 TBM 的 特点 ” 头 首 .呕吐 较 轻 , 颅 内 压 增 高 症状 不 明显 , 约 半数 患者 脑脊液 改变 
不 典型 ,但 在 动脉 便 化 基础 开发 生 结 核 性 动脉 内 腊 炎 而 引起 脑 梗死 的 较 多 。 


上 或 头孢 曲 松 ,可 与 分 茶 西 林 或 气 每 素 联 


ef 


革 兰 阴性 杆菌 脑膜 


= 


多 人 至 基底 池 和 外 侧 裂 。 光 镜 
核 细胞 ` 巨 只 细胞 ,淋巴 细胞 和 红细胞 组 


人 
EE 
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【 辅助 检查 】 


血 常 规 检查 大 多 正常 ,部 分 患者 血沉 可 增高 , 伴 有 抗 利尿 激素 异常 分 泌 综 合 征 的 患者 可 出 现 
低 钠 和 低 氯 血 症 。 约 半数 患者 皮肤 结核 菌 素 试验 阳性 或 胸部 X 线 片 可 见 活动 性 或 陈旧 性 结核 感 
染 证 据 。 脑 准 液 压力 增高 可 达 400mmH20 或 以 上 , 外观 无 色 透 明 或 微 黄 ,站 置 后 可 有 薄膜 形成 ; 


淋巴 细胞 数 显著 增多 , 常 为 (50~500) x 10%/L; 蛋 白质 增高 ,通常 为 1~2g/L, 粮 及 伺 化 


脑 消 液 改变 可 高 度 提示 诊断 。 脑 峭 液 抗 酸 染色 仅 少数 为 阳性 , 脑 肖 液 培 拳 出 结核 菌 


大 量 脑 硝 液 和 数 周 时 间 。CT 和 MRI 可 显示 基底 池 ,皮质 脑膜 、 脑 实质 多 灶 的 对 比 增 
【 诊断 及 鉴别 诊断 】 
1. 诊断 ”根据 结核 病 病 史 或 接触 史 , 出现 头 痛 .呕吐 科 


大 ,脑膜 刺激 征 , 结 合 脑 


物 下 降 , 上 典型 
可 确诊 ,但 需 
强 和 脑 积 水 。 


液 淋巴 


细胞 数 增多 、 蛋 白质 增高 及 糖 含量 减低 等 特征 性 改变 ,脑脊液 抗 酸 涂 片 .结核 分 枝 杆 菌 培养 和 


PCR 检查 等 可 作出 诊断 。 


2009 年 结核 性 脑膜 炎 国 际 专家 共识 将 临床 表现 . 脑 消 液 检 查 . 脑 影像 学 检查 及 其 他 神经 系 


统 外 结核 的 证 据 给 予 评分 ( 表 10-1), 制 定 了 结核 性 脑膜 炎 的 诊断 标准 ( 表 10-2)。 
表 10-1 ”结核 性 脑膜 炎 (2009 年 ) 的 诊断 评分 
和 


续 咳 嗽 >2 周 
放 试 验 阳性 ( 仪 


有 结核 的 全 身 症状 (以 下 一 项 或 多 项 ): 体 重 下 降 ( 儿 童生 长 缓慢 ), 盗 汗 ,或 
过 去 1 年 内 有 肺结核 接触 史 或 结核 菌 素 皮下 试验 阳性 或 y- 干扰 索 
<10 岁 儿 童 ) 
局 灶 性 神经 功能 缺损 (不 包括 脑 神经 麻痹 ) 
让 神经 麻 癖 
意识 障碍 
脑 消 液 标准 
外 观 清亮 
细胞 数 :10~500/ pl 
淋巴 细胞 占 优势 ( > 50%) 
蛋白 质 > 1gL 
脑 状 液 葡萄 糖 与 血 桨 葡萄 糖 比例 <50% 或 脑 消 液 葡 萄 糖 <2.2mmol/L 
脑 影 像 学 标准 
脑 积 水 
脑膜 强化 
结核 瘤 
脑 梗死 
增强 前 颅 底 高 信号 
其 他 部 位 结核 的 证 据 
胸 X 线 片 显 示 有 活动 性 结核 :肺结核 征 (2 分 ); 票 粒 性 结核 (4 分 ) 
CT/MRL 超声 在 CNS 外 发 现 结核 灶 


痰 .淋巴结 、 骨 刷洗 液 . 屎 液 . 血 培养 显示 抗 酸 染 色 阳性 或 结核 分 枝 杆 菌 培养 阳性 
神经 系统 外 结核 菌 核酸 检测 阳性 
排除 诊断 


查 排除 以 下 疾病 :化 脓 性 脑膜 炎 , 隐 球 并 黄 炎 ,病毒 性 脑 


件 粒 细胞 脑膜 炎 (广东 住 血 线虫 . 糠 颗 口 线虫 .与 映 虫 


诊断 评分 
最 大 分 值 =6 


全 


最 大 分 值 =4 
1 


1 
1 
1 
1 


最 大 分 值 =6 


上 上 避 


). 脑 弓形 虫 病 .细菌 性 脑 脓肿 恶性 肿瘤 (淋巴 瘤 ) 
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表 10-2 结核 性 脑膜 炎 (2009 年 ) 的 诊断 标准 


临床 诊断 标准 :具备 以 

性 神经 功能 缺损 、 意 i 
结核 性 脑膜 炎 的 分 类 : 
确诊 的 结核 性 脑 腊 类 (definite TBM) 

患者 应 符合 A 或 B 的 标准 : 
A. 符合 临床 标准 ,| 司 时 

1. 脑 痊 液 中 机 
2.， 脑 兰 深 


多 项 脑膜 炎 的 症状 和 体征 :头痛 、 易 激 惹 、 呕 吐 ` 发 热 . 颈 强直 、 抽 搞 、 局 灶 


则 阳性 
B. 脑 或 背 黎 中 发 现 抗 酸 #Fi 枝 性 病理 改变 ,同时 有 临床 征象 和 相应 的 脑脊液 改变 或 尸检 呈 
脑膜 炎 改 变 
贞 炎 (probabhle TBM) 
符合 临床 标准 ,同时 有 具备: 
1. 临床 评分 三 10 分 (无 脑 影像 学 
2. 或 临床 评分 三 12 分 (有 脑 
3. 脑 疹 液 或 脑 影 像 党 评分 至 少 2 分 
4. 排除 其 他 脑膜 炎 
可 能 的 结核 性 脑膜 炎 (possible TBMD) 
符合 临床 标准 ,同时 其 备 : 
1. 临床 评分 6~9 分 (无 脑 影像 党 ) 
2. 或 临床 评分 6~11 分 (有 脑 影 像 学 ) 
3. 排除 其 他 脑膜 
4. 未 行 腰 穿 或 
无 结核 性 脑膜 炎 


2. 鉴别 诊断 “与 隐 球 菌 脑膜 炎 鉴 别 ,两 者 的 临床 过 程 和 脑 疹 液 改变 极为 相似 ,应 尽量 寻找 
结核 菌 和 新 型 隐 球 菌 感染 的 实验 室 证 据 。 还 需要 与 脑膜 癌 病 相 鉴别 ,后 者 系 有 身体 其 他 脏 器 的 
恶性 肿瘤 转移 到 脑膜 所 致 ,通过 全 面 检 查 可 发 现 鼎 外 的 癌 性 病灶 。 极 少数 患者 合并 脑 结 核 瘤 ， 
表现 连续 数 周 或 数 月 逐渐 加 重 的 头痛 , 伴 有 痢 性 发 作 及 急性 局 灶 性 脑 损 伤 ,增强 CT 和 MRI 显 
示 大 脑 六 球 等 部 位 的 单 发 病灶 , 脑 容 液 检查 通 党 多 为 正常 ,此 时 党 要 与 脑 脓肿 及 脑 肿瘤 相 鉴 别 。 

[治疗 

本 病 的 治疗 原则 是 早期 给 药 、 合 理 选 药 \ 联 合用 药 及 系统 治疗 ,只 要 患者 临床 症状 ` 体 征 及 
实验 室 检查 高 度 提示 本 病 , 即 使 抗 酸 染 色 阴性 亦 应 立即 开始 抗 结核 治疗 。 

1. 抗 结核 治疗 异 烟 脏 (isonicotinyl hydrazide ,INH)、 利 福 平 (rifampicin， RFP)、 吡 嗪 酰胺 
(pyrazinamide,PZA ) 或 乙 腕 丁 醇 (ethambutol,EMB)、 链 每 素 (streptomycin, SM) 是 治疗 TBM 最 有 
效 的 联合 用 药方 案 ( 表 10-3), 儿 童 因 乙 胺 丁 醇 的 视神经 毒性 作用 ,孕妇 因 链 霉 素 对 听 神 经 的 影 
响 而 尽量 不 选用 。 


表 10-3 ”主要 的 一 线 抗 结核 药物 


药物 儿童 日 用 量 成 人 日 用 量 用 药 途径 用 药 时 间 
异 烟 腓 10~20mg/kg 600mg,1 次 /日 静脉 ,口服 1~2 年 
利 福 平 10~20mg/kg 450~600mg, 工 次 /日 口服 6~12 个 月 
吡 哄 醚 胺 20~30mg/kg 1500mg/d,500mg,3 次 /日 口服 2~3 个 月 
乙 胶 丁 醇 15~20mg/kg 750mg,1 次 /日 口服 2~3 个 月 


链 征 索 20~30mg/kg 750mg,1 次 /日 肌 注 3~6 个 月 


Ee 


AR 


TS 
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(1) 异 烟 肝 : 异 烟 肝 可 抑制 结核 杆菌 DNA 合成 ,破坏 菌 体内 枉 活 性 .对 细胞 内 .外 结核 杆菌 
均 有 杀 灭 作用 。 无 论 脑 膜 有 无 炎症 , 均 能 迅速 渗透 到 脑 将 液 中 - 单独 应 用 易 产 生 耐 药性 。 主 要 
不 良 反应 有 末梢 神经 炎 、 肝 损害 等 . 
(2) 利 福 平 : 利 福 平 与 细菌 的 RNA 聚合 酶 结合 ,干扰 mRNA 的 合成 ,抑制 细菌 的 生长 繁殖 , 导 
致 细菌 死亡 。 对 细胞 内 外 结核 杆菌 均 有 杀 灭 作用 。 利 福 平 不 能 透 过 正常 的 脑膜 ,只 部 分 通过 炎 性 


脑膜 ,是 治疗 结 脑 的 常用 药物 。 单独 应 用 也 易 产 生 耐 药 性 。 主 概 不 良 反 应 有 肝 副 性 、 过 敏 反 应 等 。 


(3) 吡 嗪 酰胺 :在 酸性 环境 中 杀菌 作用 较 强 ,pH 5.5 时 杀菌 作用 最 强 . 能 杀 灭 酸性 环境 中 组 
慢 生长 的 吞 唉 细胞 内 的 结核 杆菌 ,对 中 性 和 碱 性 环境 中 的 结核 杆菌 几乎 无 作用 。 吡 嗪 酰胺 渗入 
知 喉 细胞 后 进入 结核 杆菌 体内 , 菌 体内 的 酰胺 酶 使 其 脱 去 酰胺 基 , 转 化 为 尼 嗪 酸 而 发 挥 杀菌 作 
用 。 吡 嗪 酰胺 能 够 自由 通过 正常 和 炎 性 脑膜 ,是 治疗 结核 性 脑膜 炎 的 重要 抗 结核 药物 。 主 要 不 
良 反 应 有 肝 损 害 .关节 酸痛 肿胀. 强直、 活动 受 限 .血尿 酸 增 加 等 - 

(4) 乙 胺 丁 醇 : 与 二 价 科 离子 络 合 ,干扰 多 胶 和 人 金属 离子 的 功能 ,影响 戊 糖 代谢 和 脱 气 核 精 
核酸 、 核 苷 酸 的 合成 ,抑制 结核 杆菌 的 生长 。 对 生长 繁殖 状态 的 结核 杆菌 有 作用 ,对 静止 状态 的 
细菌 几乎 无 影响 。 主 要 不 良 反 应 有 视神经 损害 ,未 梢 神经 炎 ,过敏 反应 等 

(5) 链 考 素 :为 氨基 糖苷 类 抗生素 , 仅 对 知 哈 细胞 外 的 结核 菌 有 杀 灭 作用 ,为 半 效 杀菌 药 : 
主要 通过 干扰 氮 酰 基 -tRNA 与 核 蛋 白 体 30S 亚 单位 结合 ,抑制 70S 复合 物 的 形成 ,抑制 肽 链 延 
长 .蛋白 质 合成 , 致 细菌 死亡 。 链 每 素 能 透 过 部 分 炎 性 的 血 脑 屏障 ,是 结核 性 脑膜 炎 时 期 治疗 的 
重要 药物 之 一 。 主 要 不 良 反应 有 耳 毒 性 和 肾 毒 性 。 

WHO 的 建议 应 至 少 选择 三 种 药物 联合 治疗 ,常用 异 烟 有 辜 . 利 福 平和 吡 哄 酰胺 , 轻 症 患 者 洽 
疗 3 个 月 后 可 停 用 吡 嗪 酰胺 ,再 继续 用 异 烟 肝 和 利 福 平 7 个 月 耐 药 获 株 可 加 用 第 四 种 药 如 链 
霉 素 或 乙 胺 丁 醇 。 利 福 平 不 耐 药 菌株 ,总 疗程 9 个 月 已 足够 ; 利 福 平 耐 药 随 株 调 连续 ; 
个 月 。 由 于 中 国人 为 异 烟 脐 快速 代谢 型 ,成 年 患者 每 日 剂量 可 加 人 至 900~1200mg, 但 应 注意 保 肝 
治疗 ,防止 肝 损 害 并 同时 服用 维生素 B。 以 预防 该 药 导 致 的 周围 神经 病 : 

2. 皮质 类 固 醇 激 素 ”用 于 脑 水 肿 引 起 的 颅 内 压 增高 , 伴 局 灶 : 性 神经 体征 和 蛛网 腊 下 腔 阻塞 
的 重症 患者 ,可 减轻 中 毒 症状 ,抑制 炎 性 反应 及 减轻 脑 水 肿 。 成 人 常 选用 泼 尼 松 60mg 口服 ,3~4 
周 后 逐渐 减 量 ,2~3 周 内 停 药 - 

3. 药物 鞘 内 注射 ”蛋白质 定量 明显 增高 有 早期 椎 管 恒 阻 . 叶 功能 异常 致使 部 分 抗 结核 药 
物 停 用 ,慢性 复发 或 耐 药 的 情况 下 ,在 全 身 药物 治疗 的 同时 可 辆 以 芋 内 注射 , 异 烟 脖 50mg、 地 
塞 米 松 5~10mg、a- 麻 蛋白 酶 4000U ,透明 质 酸 酶 1300U ,每 隔 2~3 天 1 次 宜 缓慢 ;症状 消 
失 后 每 周 2 次 ,体征 消失 后 1~2 周 1 次 ,直至 脑脊液 检查 正常 - 脑 兰 液 压力 较 高 的 患者 慎 用 此 法 。 

4. 降 鼎 内 压 ” 颅 内 压 增 高 者 可 选用 渗透 性 利尿 剂 ,如 20% 甘 串 本 .甘油 果 类 或 甘油 盐水 
等 ,同时 需 及 时 补充 丢失 的 液体 和 电解 质 。 

5. 对 症 及 全 身 支 持 治疗 ”对 重症 及 昏迷 的 患者 至 关 重 要 ,注意 维持 营养 及 水 .电解 质 的 平 
衡 ,保持 呼吸 道 通畅 。 必 要 时 可 小 基 输 血 或 给 予 静脉 高 营养 ;高 热 者 给 予 物理 降温 , 抗 惊 胸 ; 并 
需 加 强 护理 , 预防 压 疮 等 并 发 证 。 

【预后 】 

预后 与 患者 的 年 龄 .病情 .治疗 是 否 及 时 有 关 , 发 病 时 撒 迷 是 预后 不 良 的 重要 指 征 ; 临床 症 
状 体征 完全 消失 , 脑 珍 液 的 白细胞 数 . 弄 和 白质. 糖 和 握 化 物 恢复 正常 提示 预后 良好 ， 即 使 经 过 适 
当 的 治疗 , 仍 有 约 1/3 的 TBM 患者 死亡 。 


第 三 节 ”新 型 隐 球 菌 脑 膜 炎 


新 型 隐 球 菌 脑膜 炎 (cryptococcosis meningitis) 是 中 枢 神 经 系统 最 常见 的 真 苗 感 泊 .由 新 型 隐 
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球菌 感染 引起 . 闻 重 重 , 身 弦 率 高 不 病 发 病 率 虽 低 .但 临床 表现 与 结 


床 常 易 误诊 ， 


【 发 病 宙 制 ] 


L 售 新 型 隐 EE 


经 上 呼吸 道 侵入 体内 
【病理 】 
大 体 可 见 脑膜 广泛 增 诗 和 血管 充血 . 脑 组 织 水 肿 , 脑 回 变 平 , 脑 沟 和 脑 池 可 见 小 的 肉芽 肿 、 


结 节 和 脓肿 , 味 网 及 下 腔 内 有 腔 样 ; 


上 和 物 .暗室 扩 


大 : 镜 下 早期 病变 可 见 脑膜 有 淋 


新 型 隐 球 东 广 涝 分 布 于 自然 寞 ,如 水 果 . 奶 类 ,土壤 、 馈 业 和 其 他 鸟 类 的 类 便 中 ,为 条 件 致 病 
教 阅 。 铝 对 和 其 他 乌 类 可 为 中 间 宿 主 , 镶 子 饲养 者 新 型 隐 球 菌 感染 

LCNS 感染 可 单独 发 生 , 但 更 常见 于 全 身 性 免疫 缺陷 
让 如 获得 性 免 关 缺陷 综合 征 、 淋 巴 肉瘤 等 。 最 初 常 感染 皮肤 和 黏膜 ， 


核 性 脑膜 炎 鼎 相似 , 故 ! 


未 


巴 细胞 . 单 核 


细胞 浸润 ,在 脑 谨 、 脑 池 .暗室 和 和 脑 实质 中 可 见 大 旦 的 隐 球 菌 菌 体 , 但 脑 实 质 很 少 有 炎 性 反应 。 


【 临床 表现 】 
1. 直 病 区 隆 , 进 2 

能 低下 的 患者 可 坚 总 性 发 病 . 常 以 发 热 、 头 六 
2. 神经 系统 检 人 在 多 数 患 普 有 明显 的 颈 


导 期 可 有 不 规则 低热 或 问 网 性 头痛 ,后 持续 并 进行 性 加 重 ;免疫 功 
心 哎 吐 为 首发 症状 。 
强直 和 Kernig 征 。 少数 出 现 精神 症状 如 烦躁 不 安 、 


人 格 改变 .记忆 衰退 - 大脑 .小脑 或 脑 干 的 较 大 内 芽 肿 引 起 肢体 瘫痪 和 共 济 失调 等 局 灶 性 体征 。 


大 多 数 患者 出 规 颇 内 讨 增 
得 ,脑室 系统 梗阻 出 现 脑 积 水 。 由 于 脑 底部 昧 同 膜 下 腔 浴 ， 
脑 神经 受 损 的 症状 , 当 罕 及 昕 神经 ,面神经 和 动 眼 神经 签 。 
【 辅助 检查 】 
1. 脑脊液 检查 ”压力 常 增高 
细胞 为 主 , 蛋 白质 含 该 
定 诊断 。 脑 消 液 真 茵 培养 亦 是 常用 的 
2. 影像 学 检 
似 于 结核 性 病灶 .肺炎 样 改变 或 肺 部 占 位 样 病灶 。 
【 诊断 及 鉴别 诊断 】 


仿 查 方法 。 


由 


1. 诊断 ”诊断 依据 慢性 消耗 性 疾病 或 全 身 性 免疫 缺陷 性 疾病 的 病史 ,慢性 隐匿 病 各 


表现 脑膜 炎 的 症状 和 体征 , 脑 冰 液 湾 汁 染 色 检 出 隐 球 菌 可 确诊 。 


CT 和 MRI 可 帮助 诊断 脑 积 水 。 多 数 患 者 的 肺 部 X 线 检查 可 有 异常 


各 症状 和 体征 .如 视 乳 头 水 肿 及 后 期 视神经 蔷 缩 ,不 同 程度 的 意识 障 
1 明显 , 常 有 蛛网 膜 粘连 而 引起 多 数 


淋巴 细胞 数 轻 度 、 中 度 增多 ,一 般 为 (10~500) x 10%L. 以 淋巴 
芋 降 低 、 脑 次 液 离心 沉淀 后 涂 片 做 墨汁 染色 , 检 出 隐 球 菌 可 确 


,可 类 


,临床 


2. 鉴别 诊断 由 于 本 病 与 结核 性 脑膜 炎 的 临床 表现 及 脑 兰 液 常规 检查 的 结果 非常 相似 , 故 


临床 常常 容易 误诊 , 脑 疹 液 病 原 体检 查 可 鉴别 。 也 更 注 


【治疗 】 
1. 抗 真菌 治疗 


(1) 两 性 


润 注 ,6 小 时 滴 完 ;以 后 每 日 增加 剂量 2~5mg, 直 至 1mg/ (kg*qd), 通 党 
池 . 侧 脑 室 或 椎 管内 给 药 , 以 增加 脑 的 局 部 或 脑 峭 液 中 药物 浓度 。 该 多 


5 副作用 较 大 ,可 引起 1 


es ;与 部 分 治疗 的 化 脓 性 脑膜 类、 其 他 的 
性 脑膜 炎 和 细菌 性 脑 脓肿 相 鉴 别 。 根 据 临床 特点 及 病原 学 检测 ,结合 影像 学 检测 手段 


:是 日 前 药 效 最 强 的 抗 真 菌 药物 ,但 因 其 不 良 反应 多 且 严 重 , 主张 与 5- 詹 胞 
合 治 疗 ,以 减少 其 用 量 ; 成 人 首次 用 两 性 适 素 B 1~2mg/d, 加 入 59% 葡萄 糖 液 500ml 内 静脉 
: 持 12 周 ;也 可 经 小 脑 延 骨 


寄 成 .血栓 性 静脉 炎 头痛、 恶心 呕吐 、 血 不 降低 、 低 名 血 症 、 氮 质 血 症 等 , 偶 可 出 现 心律 失常 壮 


病 发 作 、 让 细胞 或 血小板 减少 等 。 


(2) 狂 康 只 (fluconazole): 为 广 谱 抗 真菌 药 , 耐 受 性 好 ,口服 吸收 良好 , 血 及 脑 峭 液 中 药 浓度 
商 , 对 隐 球 菌 脑膜 炎 有 特效 ,每 日 200~400mg. 每 日 1 次 口服 .5~10 天 血 药 浓度 可 达 稳 态 , 疗 程 一 


史 
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般 6~12 个 月 。 不 良 反应 为 恶心 .腹痛 .腹泻 . 胃 肠 胀气 及 皮疹 等 - 

(3) 5- 氟 胞 喀 啶 (flucytosine,5-FC): 可 干扰 真菌 细胞 中 喀 啶 生物 合成 ， 单 用 疗效 差 , 且 易 产 
生 耐 受 性 ,与 两 性 霉 素 B 合用 可 增强 疗效 ,剂量 50~150mg/ (kg*d), 分 3~4 次 ,一 疗程 为 数 周至 数 
月 。 不 良 反 应 有 恶心 .厌食 .白细胞 及 血小板 减少 .皮疹 及 肝 肾 功能 损害 - 

2. 对 症 及 全 身 支 持 治 疗 ” 颅 内 压 增 高 者 可 用 脱水 剂 ,并 注意 防治 脑 阁 ; 有 脑 积 水 者 可 行 侧 
脑室 分 流 减 压 术 ,并 注意 水 电解 质 平衡 。 因 本 病 病程 较 长 ,病情 重 , 机 体 慢 性 消耗 很 大 ,应 注意 
患者 的 全 身 营养 .全面 护理 、 防 治 肺 部 感染 及 泌尿 系 

【预后 】 

本 病 常 进行 性 加 重 ,预后 不 良 , 死 亡 率 较 高 。 未 经 治疗 者 常 在 数 月 内 死亡 ,平均 病程 为 6 个 
月 。 治 疗 者 也 常见 并 发 症 和 神经 系统 后 遗 症 ,可 在 数 年 内 病情 反复 缓解 和 加 笠 ， 


第 四 节 肝 蛋 白 病 


肝 蛋 白 病 (prion disease) 是 一 类 由 具 传 染 性 的 肚 蛋 白 (prion protein,PrP) 所 致 的 中 枢 神 经 系 
统 变性 疾病 ,由 于 这 类 疾病 的 特征 性 病理 学 改变 是 脑 的 海绵 状 变性 , 故 又 称 为 海绵 状 脑病 。 它 
是 一 种 人 畜 共 患 ,中枢 神经 系统 慢性 非 炎症 性 致死 性 疾病 - 

自 1995 年 英国 发 现 疯牛病 (mad cow disease,MCD ) 以 来 ,迄今 已 在 许多 国家 流行 ,新 的 人 类 
海绵 状 脑病 变异 型 的 发 现 再 次 引起 了 国际 医学 界 的 极 大 重视 。Prusiner 研究 证 实 ,该 类 疾病 是 
由 一 种 既 具 有 传染 性 又 缺乏 核酸 的 非 病 毒性 致 病因 子 及 蛋白 所 致 。PrP 高 度 耐 受 高 压 消 毒 或 甲 
醛 溶液 等 常规 理化 处 理 , 须 采 用 特殊 高 压 消毒 程序 或 次 气 酸 钠 ( 漆 白粉 ) 消毒 。 

人 类 PrP 由 位 于 第 20 号 染色 体 短 辟 上 的 PRNP 基因 所 编码 ,有 两 种 异 构 体 ,分 别 是 存在 于 
正常 细胞 的 PrP" 和 引起 动物 及 人 类 及 蛋白 病 的 PrP*。 两 种 异 构 体 的 序列 并 无 差别 ,但 蛋白 的 
空间 构 型 不 同 ,PrP* 是 一 种 细胞 内 膜 结合 蛋白 ,是 保持 神经 系统 信息 传递 不 可 缺少 的 重要 物质 。 
若 PrP" 基因 发 生 突变 , 则 可 使 可 溶性 的 PrP* 转化 为 PFP"。PrP” 不 仅 存 在 于 细胞 内 膜 ,在 细胞 外 
的 淀粉 样 蛋白 丝 和 斑 块 中 也 有 发 现 ,PrP* 还 可 促进 PrP 转化 为 PrP*。 人 体内 PrP” 的 增殖 可 能 
是 一 个 PrP' 分 子 与 一 个 PrP* 分子 结合 ,形成 一 个 杂 合 二 聚 体 ( 或 三 聚 体 ), 此 二 聚 体会 转化 成 两 
个 PrP* 分 子 , 以 后 便 依 此 呈 指 数 增殖 。 

人 类 上 及 蛋白 病 病 因 有 两 个 方面 :一 方面 为 外 源 性 上 及 蛋白 的 感染 ,主要 为 携带 及 蛋白 的 动物 
和 人 少数 的 医 源 性 感染 ,途径 主要 是 通过 破损 的 皮肤 黏膜 侵入 人 体 , 而 新 近 的 研究 结果 提示 消化 
道 也 可 能 是 须 蛋白 的 感染 途径 之 一 ; 另 一 方面 为 遗传 的 及 蛋白 基因 突变 引起 。 

目前 已 知 的 人 类 肝 蛋 白 病 主要 有 Creutzfeldt-Jakob 病 (CJD)、Kuru 病 .Cerstmann-Straussler 综 
合 征 (GSS). 家 族 性 致死 性 失 眼 症 (FFI)。 


-、Creutzfeldt-Jakob 庆 


Creutzfeldt-Jakob 病 (CJD) 是 最 常见 的 人 类 上 须 蛋 和 月 病 , 主 归 累及 皮质 ,基底 核 和 痊 髓 , 故 又 称 
皮质 一 纹 状 体 一 兰 艇 变性 (corticostriatospinal degeneration)。 临 床 以 进行 性 痴呆 、 肌 阵 挛 . 锥 体 束 
或 锥 体外 系 损 伤 症状 为 主要 表现 。 本 病 呈 全 球 性 分 布 ,发病 率 为 100 万 。 患 者 多 为 中 老年 人 ， 
平均 发 病 年 龄 60 岁 。 

[病因 及 发 病 机 制 】 

CJD 的 病因 为 外 源 性 及 蛋白 感染 和 内 源 性 及 蛋白 基因 突变 -外 源 性 及 和 蛋 自 感 染 可 通过 角膜 、 
便 脑 膜 移 植 ,经 肠 道 外 给 予 人 生长 激素 制剂 和 埋藏 末 充 分 消毒 的 脑 电 极 等 而 传播 。 手 术 室 和 病 
理 实验 室 工作 人 员 以 及 制备 脑 源 性 生物 制品 者 要 提高 答 惕 ,医务 人 员 应 避 例 号 体 做 损 处 、 结 及 
和 皮肤 与 患者 的 脑 状 液 .血液 或 组 织 相 接触 。 变异 型 CJD 患者 脑 组 织 的 动物 传染 实验 证 实 , 其 
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与 疯牛病 (MCD) 只 有 相似 的 种 系 特异 性 .变异 型 CJD 被 认为 是 牛 海绵 状 脑病 即 疯牛病 传播 给 
人 类 所 致 。 内 源 性 发 病原 因为 家 CJD 患 才 自身 的 及 蛋白 基因 突变 导致 ,为 常 染 色 体 显 性 踪 
传 。 健 康 人 体内 在 在 的 正常 的 及 租 白 , 即 PrP', 在 外 来 致 病 的 及 蛋白 或 遗传 性 突变 导致 PrP" 变 
为 PrP* 时 ,PrP” 会 促进 PrP 转化 为 越 来 起 多 的 PrP” .致使 神经 细胞 逐渐 失去 功能 ,导致 神经 旨 
胞 死亡 ,而 引起 中 枢 神 经 

【病理 】 

大 体 可 见 脑 旺 海绵 状 变 . 皮 质 、 基 底 核 和 疹 般 鞭 缩 变性 ;显微镜 下 可 见 神 经 元 丢失 、 星 形 胶 
质 细 胞 增生 海绵 状 变性 . 即 细胞 胞 质 中 空 泡 形 成 和 感染 脑 组 织 内 可 发 现 异 常 PrP 淀粉 样 斑 块 ， 
无 炎 性 反应 。 变 异型 CJD 的 病理 学 改变 为 海绵 状 变 性 以 丘脑 最 为 明显 , 且 海 绵 状 区 域 出 现 的 
PrP 阳性 的 演 粉 样 氏 块 与 传统 的 类 而 不 同 

【临床 表现 】 

CJD 分 为 散发 型 医 源 型 (获得 型 ) 踪 传 型 和 变异 型 四 种 类 型 。80%~90% 的 CJD 呈 散 发 型 。 
发 病 年 龄 为 25~78 岁 二 58 岁 ,男女 均 可 阴 患 - 

1. 患者 多 | 行 性 发 展 . 临 床 可 分 为 以 下 三 期 : 

(1) 初期 : 表 需 : 意 力 不 集中 .失眠 .抑郁 和 记忆 减退 等 类 似 神经 衰弱 和 抑郁 证 的 

表现 ,可 有 头痛 . 肪 笃 .其 济 拓 。 
(2) 中 期 :大 脑 皮 质 . 锥 体外 系 、 锥 体 束 及 小 脑 受 损 的 证 状 交替 或 相继 出 现 。 大 脑 皮质 受 损 
表现 为 进行 性 痴呆 ,一 旦 出 现 记忆 障碍 ,病情 将 迅速 进展 ， 点 者 外 出 找 不 到 家 ,人 格 改变 , 闯 呆 ， 
可 伴 有 失语 .皮质 家 ; 锥 体外 系 受 损 的 表现 为 面部 表情 减少 . 震 颜 ,动作 缓慢 .手足 徐 动 , 肌 张力 
首 高 商 受 损 出 现 共 济 失调 . 步 态 不 稳 。 次 英 前 角 细 胞 或 锥 体 束 损害 可 引起 肌 萎 缩 、 肌 张 
力 增高 . 妥 反 射 亢进 .Babinski 征 阳性 .此 期 约 2/3 患者 出 现 肌 阵 挛 , 最 具 特 征 性 。 

G3) 晚期 :出 现 尿 失 禁 .无 动 性 绒 默 . 锚 迷 或 去 皮质 强直 状态 ,多 因 压 郊 或 肺 部 感染 而 死亡 。 

2. 变异 型 CJD ”特点 是 发 病 较 早 (平均 约 30 岁 ), 病 程 较 长 ( > 1 年 ), 小 脑 必定 受累 出 现 共 
济 失调 ,早期 突出 的 精神 异常 和 行为 改变 , 痢 呆 发 生 较 晚 ,通常 无 肌 阵 挛 和 特征 性 脑 电 图 改变 。 

【辅助 检查 】 

1. 免疫 荧光 检测 脑脊液 中 14-3-3 蛋白 可 呈 阳 性 。 脑 组 织 大 量 神经 元 破坏 可 导致 14-3-3 和 蛋 
白 释 出 至 脑脊液 ,如 CJD、 脑 梗死 急性 期 及 脑膜 脑 炎 发 病 过 程 中 。 排 除 其 他 病 可 作为 临床 诊断 
可 疑 CJD 患者 的 重要 指标 ;也 可 检测 血清 S100 蛋白 , 因 CJD 患者 S100 蛋白 随 病 情 进展 呈 持 续 
性 增高 。 

2. 疾病 中 晚期 脑 电 图 可 出 现 弥 漫 性 慢 波 , 伴 有 典型 的 周期 性 每 秒 1~2 次 的 尖 波 或 棘 波 。 

3. 脑 部 CT 和 MRI 早期 可 无 明显 异常 ,中 、 晚 期 可 见 脑 鞭 缩 ;MRI 显示 双 侧 尾 状 核 .过 核 
中 加 权 像 呈 对 称 性 均 质 高 信号 ,很 少 波及 苍白 球 ,无 增强 效应 ,Ti 加 权 像 可 完全 正常 ,此 征象 对 
CJD 的 诊断 烦 有 意义 。 

【 诊断 及 鉴别 诊断 】 

1. 诊断 ”可 采用 以 下 标准 :QO 在 2 年 内 发 生 的 进行 性 痪 呆 ;@@ 肌 阵 挛 、 视 力 障 碍 .小脑 症状 、 
无 动 性 绒 默 等 四 项 中 具有 其 中 两 项 ;@@ 脑 电 图 周期 性 同步 放电 的 特征 性 改变 。 具 备 以 上 三 项 可 
诊断 为 很 可 能 (probahle) CJD; 仅 具备 @@ 两 项 ,不 具备 第 @ 项 诊断 可 能 (possible) CJD; ;如 患者 脑 
活检 发 现 海绵 状态 和 PrP" 者 , 则 为 确诊 的 CJD。 可 用 脑 蛋白 检测 代替 脑 电 图 特异 性 改变 。 

2. 鉴别 诊断 CJD a 下 降 需 与 Alzheimer 病 、 进 行 性 核 上 性 麻痹 ,遗传 性 进行 性 
舞蹈 病 相 鉴别 ,前 者 病情 进展 迅速 ,有 甚 他 局 灶 性 损害 表现 ,而 后 几 种 疾病 多 进展 缓慢 , 恼 电 图 
检查 无 虹 型 的 周期 性 三 相 流 . 锥 体外 系 损害 需 与 元 懂 脑 桥 小 及 萎缩 . 肝 豆 状 核 变性 .由 金森 病 
上 鉴别, 这些 病 无 肌 敬 次 电 峰 检查 中 无 典型 周期 性 三 相 波 。 结合 CJD 的 临床 特点 ,再 结合 影像 


次 脑 电 生 理 .免疫 学 等 方面 的 检查 不 难 与 其 他 神经 系统 疾病 鉴别 。 


全 系统 发 生 症 变 
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[ 治疗 及 预后 】 
本 病 尚 无 有 效 治疗 。90% 病例 于 病 后 1 年 内 死亡 ,病程 迁延 数 年 者 军 见 
一、 其 他 人 类 咏 蛋 扬 症 

CJD 是 最 常见 的 人 类 及 蛋 白 病 ,另外 三 种 明确 的 人 类 遥 盘 白 病 包括 :Cerstmann-Straussler- 
Scheinker 病 .家 族 性 致死 性 失眠 症 和 Kuru 病 ,其 中 Kuru 病 已 经 绝迹 ,下 面 对 前 两 种 疾病 做 简单 
介绍 。 

(一 ) 常 染色 体 显 性 遗传 及 蛋 白 病 

常 染 色 体 显 性 遗传 遥 蛋 白 病 (Gerstmann-Straussler-Scheinker,GSS 病 ) 是 一 种 以 慢性 进行 
性 小 脑 共 济 失调 , 构 音 障碍 和 闯 呆 为 主要 表现 的 疾病 。 其 病因 为 人 肪 价 和 让 基因 PRNP 的 中 
传 性 基因 突变 所 致 ,能 引起 GSS 特征 性 的 临床 和 病理 综合 征 的 突变 有 P1021.、A117V、F198S 和 
Q217R, 其 中 P102L 亚 型 最 常见 。 

病理 特点 为 大 脑 弥漫 性 PrP 淀粉 样 重 白斑 块 , 且 形 态 乡 种 多 样 ,部 分 病例 大 脑 皮质 出 现 海 
绵 状 变性 ,以 217 亚 型 最 明显 - 

好 发 年 龄 为 15~79 岁 , 以 小 脑 共 济 失调 、 锥 体 束 征 和 痴呆 为 主要 表 现 ,病程 较 长 可 持续 5 年 
左右 ,常见 步 态 不 稳 .失明 . 耳 三 , 肌 阵 挛 .下肢 肌肉 无 力 凌 缩 和 远 端 二 党 减退 . 妥 反 射 减低 .记忆 
力 下 降 等 症状 。 

最 有 价值 的 辅助 检查 是 脑 电 图 ,在 疾病 晚期 与 CJD 有 相似 特征 性 改变 , 即 在 慢 波 背景 上 出 
现 1~2Hz 周期 性 玉 波 、 尖 波 或 三 相 波 。 

本 病 无 特殊 治疗 ,患者 存活 时 间 为 1~11 年 ,是 遥 和 蛋白 病 中 存活 时 间 最 长 的 一 种 。 

(二 ) 家 族 性 致死 性 失眠 症 

家 族 性 致死 性 失眠 症 (fatal familial insomnia,FFI) 是 一 种 常 染色 体 显 性 遗传 性 肝 重 所 疾 病 ， 
其 病因 亦 为 人 肝 蛋 白 基 因 178 位 密码 子 中 的 天 冬 氨 酸 (Asp) 被 天 冬 酰 胺 (Asn) 替 换 所 致 。 
病理 部 位 主要 在 丘脑 前 腹 侧 和 背 内 侧 核 。 皮 质 常 显示 轻 至 中 度 的 星 形 胶 质 细胞 增生 , 常 滑 
及 深层 。 有 的 病例 可 累及 海马 回 下 脚下 橄榄 体 .小 脑 皮 质 。 

俐 床 表 现 为 :GD 顽固 性 失眠 ,患者 人 睡 困 难 夜间 易 醒 多 梦 .梦游 ,并 进行 性 加 重 , 伴 有 惊恐 


发 作 、 怒 怖 等 ;加 随意 运动 障碍 ,主要 为 共 济 失调 , 构 音 障碍 ,吞咽 困难 、 肌 阵 挛 等 ;@@ 自 主神 经 功 
能 障碍 ,可 有 多 汗 . 流 省 .多 泪 .血压 升 高 发热 和 心动 过 速 等 。 晚 期 可 出 现 呼吸 急促 、 反 常 呼吸 、 
情感 障碍 .皮质 性 痴呆 、 木 僵 .运动 减少 . 震 颜 , 不 能 站 立 , 最 后 进入 昏迷 ,突然 死亡 。 


本 病 脑 电 图 可 有 特殊 表现 , 即 :睡眠 期 间 表现 为 梭 形 波 ,快速 眼 运动 相 异常 ;在 觉醒 期 间 表 
现 为 进行 性 扁平 背景 活动 ,不 能 用 药物 诱导 出 睡眠 活动 。 
本 病 亦 无 特殊 治疗 ,死亡 率 100%, 平 均 存活 时 间 为 14 个 月 。 


第 五 节 ”螺旋 体感 染 性 疾病 


螺旋 体 在 自然 界 和 动物 体内 广泛 存在 ,是 介 于 细菌 和 原虫 之 间 的 单 细胞 微生物 ,其 中 对 人 
类 有 致 病 性 并 可 累及 中 枢 神 经 系统 的 螺旋 体 主要 有 :中 密 螺 旋 体 :主要 代表 性 疾病 为 梅毒 , 主 此 
导致 真皮 ,皮下 组 织 和 血管 内 皮炎 症 和 坏死 ;@@ 蚊 螺旋 体 :代表 性 疾病 为 莱 姆 病 , 可 引起 发 热 和 
自身 免疫 反应 性 损伤 ;@ 钓 端 螺旋 体 :代表 性 疾病 为 钩 端 螺旋 体 病 , 导 敏 炎症 发热 和 坏死 。 本 
节 将 重点 介绍 此 三 种 疾病 - 


神经 梅 虚 


神经 梅毒 (neurosyphilis) 系 由 苍 自 密 曲 旋 体 (treponema pallidum) 感染 人 体 后 出 现 的 脑 痊 胶 、 
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血管 或 脑 雁 锯 实 质 控 汽 的 一 组 临床 综合 征 .是 晚期 ( 耳 期 ) 梅 毒 全 身 性 损害 的 重要 表现 。20 世纪 
50 年 代 以 后 神经 梅 芭 在 我 国 儿 平 绝迹 ,但 70 年 代 后 发 病 率 又 有 上 升 趋势 ,目前 在 世界 范围 内 艾 
滋 病 的 流行 使 验 患 神经 悔 卡 患者 有 所 增加 - 

【病因 和 发 病 宙 币 ! ] 

神经 梅 虑 的 病因 为 感 洪 了 了 区 四 有 证 体 .感染 途径 有 两 种 ,后 天 感染 re 
当 的 性 行为 , 男 癌 性 王者 是 神经 梅 胡 的 向 发 人 群 。 先 天 梅毒 则 是 通过 胎盘 由 患 病 母 亲 传 染 给 
儿 。 约 10% 来 经 治疗 的 旺 期 和 杜 下 患者 最 终 发 展 为 神经 梅毒 。 ee 
业 连 从 而 引起 脑 神经 受挫 或 循环 受 阴 发 生 姐 蹇 性 脑 积 水 。 增 生性 动脉 内 膜 炎 可 导致 血管 腔 闭 
塞 , 脑 组 织 的 缺 血 .软化 ,神经 细胞 的 变性 .坏死 和 神经 纤维 的 脱 蔚 鞘 。 

【病理 】 

神经 梅 夺 病 理 改 变 可 分 为 问 质 型 和 主 质 型 两 类 病变 , 间 质 和 增生 性 动脉 
内 膜 炎 和 和 梅 一 样 树 胺 肿 ， 脑 腊 炎 肉 限 可 见 脑 膜 增 压 , 镜 下 可 见 软 脑 膜 组 织 血管 周围 和 蛛网 膜 下 
腔 大 基 淋 巴 细 胞 和 北 细 胞 浸润 。 增 生性 动脉 内 膜 炎 以 脑 底 动 脉 环 、 豆 纹 动脉 基底 动脉 和 将 藤 
动脉 病变 为 主 , 可见 动 脉 周 辐 炎 性 细胞 浸润 .并 可 见 小 动脉 闭塞 引起 脑 次 骨 局 灶 性 缺 血 坏死 
梅毒 样 树胶 肿 4 分 下 在 大 出 的 三 采 和 软 嘎 隶 ， 镁 下 表现 为 小 血管 周围 组 织 增生 ,中 央 区 坏死 ,外 周 
单 核 及 上 皮 样 细胞 于 绕 ， 主 质 型 病理 主要 表现 为 蚁 组 织 神经 细胞 弥漫 性 变性 .坏死 和 脱 失 , 伴 
有 胶 质 细胞 的 增生 及 神经 纤维 的 斑 块 样 脱 艇 稍 。 咨 殴 可 见 脊 甸 后 索 和 后 根 变性 萎缩 , 镜 下 可 
见 明 显 的 脱 笑 稍 ， 咕 佐 段 最 明显 梅毒 性 视神经 萎缩 可 见 视 神经 纤维 变性 、 胶 质 增生 和 纤维 化 。 

【 临床 表现 】 

本 病 常 见 无 症状 型 神经 梅毒 .脑膜 神 经 梅毒 .脑膜 . 疹 押 膜 血管 梅毒 , 脊 髓 画 和 膝 兽性 神经 
RR 

. 无 症状 型 神经 梅毒 ”瞳孔 异常 是 唯一 提示 本 病 的 体征 ,根据 血清 学 试验 和 检查 白细胞 数 
tn 107L 可 诊断 ,MRI 可 发 现 脑膜 有 增强 信和 号 

2. 脑膜 神经 梅毒 ” 常 发 咎 于 原 发 性 梅 巧 当 后 后 1 年 内 ,主要 为 青年 男性 ,发 热 ,头痛 和 颈 强 
等 症状 颇 似 急 本 性 脑膜 炎 。 亚 急性 或 慢性 起 病 者 以 颅 底 脑 膜 炎 多 见 , 脑 神经 全 、 硅 、N、V 、 
克 . 三 .如 可 受累 , 偶 见 双 侧 面 竣 或 听力 丧失 ; 若 影响 脑 背 液 通 路 可 致 高 颅 压 , 阻 塞 性 或 交通 性 脑 
积 水 。 

3. 脑膜 、 背 髓 膜 血管 梅毒 ” 脑 疹 膜 与 血管 的 联合 病变 出 现 于 原 发 感染 后 5~30 年 ,神经 症状 
缓慢 出 现 或 突然 发 生 , 体 征 取决 于 闭塞 的 血管 。 脑 内 衰 基底 核 区 Heubner 动脉 ` 豆 纹 动脉 等 最 
常 受 累 , 出 现 偏 将、 偏 身 感觉 障碍 、 偏 育 和 失语 等 , 颇 似 脑 醒 死 的 症状 体征 ,发 病 前 可 有 持续 数 周 
的 头痛 、 人 格 改变 等 前 蝶 症状 。 痊 入 膜 血管 梅毒 可 表现 横贯 性 ( 痊 膜 ) 冰 丹 炎 , 运 动 .感觉 及 排尿 
异常 , 知 与 冰 艇 阅 鉴别 。 

4. 状 骨 癖 ”见于 梅毒 I i 15~20 年 ,起 病 隐 匿 , 表 现 次 储 症 状 ,如 下 肢 针 刺 样 或 内 电 样 
疼痛 ,进行 性 感觉 性 共 济 失调 ,括约肌 及 性 功能 障碍 等 、 阿 一 罗 有 瞳孔 (Argyll-Robertson pupil) 是 
重 杰 体 征 ,其 他 体征 可 见 膝 反 射 和 中 反射 消失 ,小 腿 武 动 觉 .位置 觉 缺失 和 Romberg 征 阳性 。 
10%~15% 的 患者 可 出 现 内 脏 危 象 , 骨 危 象 表现 为 突然 胃痛 , 伴 哎 吐 , 持 续 数 天 , 钢 餐 透视 可 见 幽 
门 疾 挛 ,疼痛 可 迅速 消失 ; 肠 危 象 表现 为 肠 绞 痛 、 上 腹泻 和 里 急 后 重 ; eb 
用 难 ;排尿 危 象 表 现 为 排尿 痛 和 排尿 困难 。 病情 进展 缓慢 ,可 自发 或 经 治疗 后 缓解 , 针 刺 样 疼痛 
利 共 济 失调 常 持续 存 妈 

5. 麻痹 性 神经 梅毒 也 称 麻 癖 
发 病 年 龄 通常 在 40~50 岁 ,以 进行 合并 神经 损 定 
上 后 期 出 现 严 重 疾 采 .四 层次 ,可 出 现 疾 wy 

6. 先天 性 神经 梅毒 ”梅毒 螺旋 体 在 奸 娠 期 4~7 个 月 时 由 母体 传播 给 胎儿 ,可 为 除 将 祷 疡 以 


ij 炎 。 多 见于 初期 感染 后 的 10~30 年 ， 
主 , 常 见 记忆 力 丧 失 、 精 神 行为 改变 


a 索性 脑 及 
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外 的 其 他 所 有 临床 类 型 ,多 表现 为 脑 积 水 及 哈 钦 森 三 联 征 ( 间 质 性 角膜 炎 .畸形 贞 .听力 丧失 )。 

【 辅助 检查 】 

脑 疹 液 淋巴 细胞 数 显著 增多 (100~300) x 107L, 蛋 白质 含 直 增 商 达 0.4~2g/L, 粮 含量 减低 
或 正常 。 临 床上 常 检查 非特 异性 螺旋 体检 测 实验 包括 性 病 检查 
laboratory , VDRL). 快 速 血 浆 抗 体 实 验 (rapid plasma regain, RRR)、 梅 
pallidum agglutination assay,TPHA), 如 实验 阳性 , 则 提示 可 能 为 神经 梅毒 - 性 螺旋 体 血 清 学 
实验 包括 螺旋 体 固 定 术 实 验 (treponema pallidum immobilization ,TPI) 和 次 许 体 抗体 吸附 
试验 (fluorescent treponemal antihody-absorption test, FTA-ABS), 可 作为 神经 梅生 的 确诊 实验 ,但 不 
能 用 作 疗 效 评价 。 胎 传 梅毒 产 前 诊断 可 采用 羊膜 穿刺 抽取 革 水 ,用 单 克 降 抗体 检测 梅毒 螺旋 体 。 

【 诊断 及 鉴别 诊断 】 

1. 诊断 ”神经 梅毒 的 诊断 主要 根据 性 混乱 .艾滋 病 的 病史 或 先天 性 梅 柱 感染 史 ,神经 系统 
受 损 的 临床 表现 ,如 脑 腊 和 脑 血 管 损害 症状 体征 ,特别 是 阿 - 罗 瞳孔 , 脑 硝 液 检 查 淋巴 细胞 数 增 
多 ,血清 和 脑 消 液 梅毒 试验 阳性 。 

2. 鉴别 诊断 ”本 病 需 与 其 他 各 种 原因 的 脑膜 炎 . 脑 炎 、 脑 血管 病 . 狮 采 .次 入 病 和 周围 神经 
病 等 鉴别 ,血液 密 螺 旋 体 抗体 效 价 增高 及 脑 消 液 密 螺旋 体 抗体 阳性 具有 重 炎 价值 

【治疗 】 

1. 病因 治疗 ”本 病 的 治疗 应 早期 开始 。Q 青 答 素 6: 为 首选 药物 ,安全 有 效 , 可 预防 晚期 梅 
毒 的 发 生 , 剂 量 为 1200 万 ~2400 万 Uld, 每 4 小 时 一 次 ,静脉 滴 注 ,10~14 天 为 一 疗程 
松 钠 1g 肌 注 ,每 日 1 次 ,连用 14 天 ;@ 对 B- 内 酰胺 类 抗生素 过 敏 者 可 选 多 西 环 素 200mg, 每 日 
2 次 ,连用 30 天。 治疗 后 须 在 第 3.6.12 个 月 及 第 2 .3 年 进行 临床 检查 和 血清 、 脑 疹 液 梅毒 
在 第 6 个 月 脑 兰 液 白细胞 数 仍 增高 .血清 VDRL 试验 仍 呈 4 倍增 加 者 ,可 草 脉 注射 大 剂量 
素 重 复 治疗 。 

2. 对 症 治疗 ”闪电 样 疼痛 可 用 卡 马 西平 ， 内 脏 危 象 用 阿托品 和 吟 唑 哄 类 有 效 。 

【预后 】 

大 多 数 神经 梅毒 经 积极 治疗 和 监测 , 均 能 得 到 较 好 转 归 - 但 神经 梅毒 的 预后 与 梅毒 的 类 型 
有 关 。35%~40% 麻痹 性 神经 梅毒 患者 不 能 独立 生活 ,未 经 治疗 可 于 3~4 年 死亡 ;浴血 梅毒 预后 
不 定 ,大 多 数 患 者 可 停止 进展 或 改善 ,但 部 分 病例 治疗 开始 后 病情 仍 在 进展 。 
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-、 神 经 荣 姆 病 
神经 荣 姆 病 (Lyme neuroborreliosis) 是 伯 氏 政 螺 旋 体 引 起 的 神经 系统 感染 。 我 国 自 1985 年 


首次 报道 ,目前 经 流行 病 学 调查 及 病原 学 证 实 23 个 省 (市 区) 存在 Lyme 病 自然 疫 源 地 。 
【 病因 及 发 病 机 制 ] 
病原 体 伯 氏 包 柔 螺 旋 体 (Borrelia burgdorferi) 通过 星 咬 虫 媒 传 递 ,感染 人 和 动物 ,但 被 感染 


的 蝗 咬 后 不 一 定 患 病 。 旺 叮咬 人 体 后 , 伯 氏 包 柔 螺旋 体 侵 入 皮肤 并 在 局 部 及 育 ( 工期), 多 数 在 局 
部 皮肤 播 散 ,形成 慢性 游 走 性 红斑 (erythema chronic mijgrans,ECM); 数 日 至 数 周 内 (工期 ), 爆 旋 
体 经 淋巴 管 进入 淋巴 结 ,或 经 血液 播 散 到 各 个 器 官 , 此 时 机 体 产生 针对 伯 氏 了 包 索 曝 旋 体 葛 毛 蛋 
和 的 IC 和 IgM 抗体 ,进而 诱导 机 体 的 特异 性 免疫 反应 ,通过 循环 免疫 复合 物 (CAC ) 的 形成 而 
致 血管 损伤 ,引起 心肌 ,视网膜 、 肌 肉 .骨骼 滑 膜 , 脾 .于 ,脑膜 和 大 脑病 变 ; 约 10% 患者 转变 为 产 
重 的 慢性 病变 ( 理 期 ), 且 治疗 效果 不 住 。 

【 临床 表现 】 

本 病 多 发 生 在 夏季 ,病程 分 三 期 。 
期 ”在 凰 叮咬 后 3~32 天 , 除 ECM 外 ,可 有 头痛 . 册 痛 、 儒 强直 及 罕见 的 向 神经 竣 痪 ,ECM 
常 在 3~4 周 后 消失 。 


je 
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工期 ”自发 生 股 部 、 


部 .腹股沟 或 腋窝 ECM 后 数 周 , 出 现 无 菌 性 脑膜 炎 或 脑膜 脑 炎 ,表现 为 脑 
膜 刺激 征 如 头 闯 、 贷 强 . 党 同时 出 现 或 先后 出 现 双 侧面 神经 麻痹 以 及 黑光 、 眼 球 活动 疼痛 、 ee 
易 怒 ,情绪 不 稳定 .记忆 和 睡眠 床 胡 .关节 或 肌肉 疼 首 .食欲 下 降 和 咽 痛 等 ; 常 累及 周围 神经 

个 和 单个 神经 根 ,出现 章 型 神 经 很 痛 或 肢体 无 力 ,脑脊液 淋巴 细胞 数 增 多 。 可 出 0 
得 心肌炎 ,心包 炎 .心脏 扩大 或 心 功能 不 全 等 

王 捧 管见 于 原 发 感染 后 数 月 .特征 是 出 现 慢性 关节 炎 , 常 见于 HLA-DR2 阳性 患者 。 少 数 
患者 可 见 慢性 脑 痊 盘 痢 .Aie 忆 和 和 认 知 许 三 、 视 神经 和 括约肌 功能 异常 等 。 


呈 定 
加 
a 
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血 常规 正常 , 壬 江 快 .血泪 GOT、GPT 及 LDH 增高 。 脑 状 液 检查 可 见 淋巴 细胞 数 增 多 
(100~200) x 10%L, 从 和 址 质 轻 度 增高 ,符合 下 正常 。 用 ELISA 法 可 迅速 检 出 脑 状 液 和 血清 中 伯 氏 
包 末 蝗 旋 体 特异 性 抗体 ， 患 痊 血 液 . 脑 痊 液 和 皮肤 可 分 离 培 养 伯 氏 包 柔 螺 旋 体 ,但 不 作为 常规 
检查 。 

脑 电 图 .头颅 CT 和 MRI 检查 多 为 正常 .慢性 期 CT 及 MRI 可 显示 脑 部 的 多 灶 性 病变 及 脑室 
周 于 损害 。 

【诊断 】 

诊断 ”主要 根据 流行 病 学 ,脑膜 炎 ,神经 根 炎 ,脑病 和 深 丹 病 等 临床 表现 和 特异 性 血清 学 

诊断 试验 , 师 咬 伤 史 和 下 CM 等 可 高 度 提示 诊断 - 

2. 鉴别 诊断 ”本 病 应 与 特 发 性 面神经 脏 疗 .无 菌 性 脑膜 炎 、 脑 血管 病 . 脑 肿瘤 .多 发 性 硬化 
等 鉴别 ,血清 学 试验 对 鉴别 诊断 有 攻 助 。 

【治疗 】 

1. 伯 氏 瞩 蝶 旋 体 对 四 环 素 . 氨 末 西林 和 头孢 曲 松 高 度 敏感 。 早 期 治疗 :四 四 环 素 :250mg 口 
服 ,每 日 4 次 ,每 疗程 10~30 天 ;@@ 多 西 环 素 ,100mg 口服 ,每 日 2 次 ,或 阿 莫 西 林 500mg, 每 日 4 次 ， 
3~4 周 ;@ 加 克拉 镍 素 :250mg 口服 ,每 日 2 次 ,10~30 天 。 

2. 脑膜 炎 或 中 枢 神经 系统 受 昧 可 用 头孢 曲 松 (2gd), 青 霉 素 (2000 万 U/d, 分 次 静 滴 ) 或 头 抱 
唆 胀 (2g, 每 日 3 次 ), 疗 程 3-4 周 。 


:、 神 经 系 统 钩 端 虹 放 体 病 

钓 端 螺旋 体 病 (leptospirosis ) 是 :由 各 种 不 同型 的 致 病 螺旋 体 引 起 的 自然 疫 疫 源 性 人 畜 共 患 急 
性 传染 病 。 神 经 系统 钩 端 螺旋 体 病 是 由 钩 端 螺旋 体 引起 的 以 神经 系统 损害 为 突出 表现 的 临床 
综合 征 。 

【 病因 及 发 病 机 人 制 】 

人 类 钧 端 螺 旋 体 病 是 :由 组 曼 旋 体 (Leptosbira) 中 的 单独 类 别 Linterrogan 引起 ， 分 三 个 亚 型 : 
犬 型 (Canicola), 波 摩 耶 型 (Pomona) 和 黄 盖 出 血型 。 受 染 动物 的 组 织 、 尿 液 或 被 污染 的 地 下 水 、 
上 培 或 蔬菜 等 为 主要 传染 源 。 钩 端 螺旋 体 可 以 通过 皮肤 呼吸道、 消化 道 和 生殖 系统 进入 人 体 ， 
一 方面 在 组 织 .血液 和 脏 嚣 中 增殖 引起 直接 损伤 , 另 一 方面 引发 机 体 的 非特 异性 免疫 反应 导致 
问 接 损害 。 

【临床 表现 】 

pd 感染 后 1~2 周 突然 发 病 。 临 床 经 过 分 为 三 个 阶段 : 

. 早期 ( 钧 体 血 症 期 ) 有 发 热 .头痛 、 全 身 乏 力 、. 腿 结膜 充血 ,上 腓 肠 肌 压痛 和 浅 表 淋 巴结 肿 
ae - 般 持 续 2~4 天 。 

2. 中 期 ( 钓 体 血 症 极 期 及 后 期 ) 病 后 4~10 日 ,表现 为 脑膜 炎 的 症状 和 体征 .剧烈 头痛 、 频 
繁 呕吐 , 侨 强 直 和 脑膜 刺激 征 ; Ad A 害 . 脑 疹 液 中 可 分 离 出 钩 端 蝗 旋 体 、 

3. 后 期 (所 发 症 期 或 恢复 期 ) 大 部 分 患者 完全 恢复 .部 分 患者 则 出 现 以 下 类 型 神经 系统 损 


[ee 
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害 的 症状 和 体征 , 称 为 神经 系统 后 发 症 。 包括 :中 后 发 脑膜 炎 型 :多 为 急性 期 后 变态 反应 ,表现 
脑膜 刺激 征 , 脑 脊 液 淋 巴 细胞 数 增多 ,蛋白 质 含量 可 超过 1g/L, 可 检测 皇 i 晶 旋 体 IgM 抗体 ， 
但 不 能 分 离 出 螺旋 体 ;@ 钧 体 脑 动 脉 炎 :是 常见 的 神经 系统 严重 并 发 症 ,急性 期 退 热 后 半 个 月 至 
5 个 月 发 病 ;病理 改变 为 多 发 性 脑 动脉 炎 ,血管 内 膜 增 厚 致 血管 阻塞 ,引起 脑 醒 死 ;头颅 血管 造影 
显示 脑 动脉 闭塞 或 狭窄 ,头颅 CT 或 MRI 示 大 脑 半 球 多 发 性 或 双 侧 醒 死 灶 ; 用 于 大 脑 动脉 主干 
闭塞 和 侧 支 循 环 的 建立 ,个 别 病 例 可 逐渐 形成 脑 底 异 常 血管 网 ,表现 为 烟 劣 病 ;@ 兰 艇 损害 : 表 
现 为 双 下 肢 麻 木 无 力 和 屎 便 障 碍 , 查 体 可 有 横贯 性 脊 艇 损害 的 体征 ;四 冉 于 神经 病 : 可 出 现 多 脑 
神经 损害 . 辟 从 人 炎 和 坐骨 神经 炎 的 表现 。 
治疗 及 预后 

疾病 早期 应 给 予 青 答 素 治疗 ,疗程 至 少 1 周 。 对 青 每 素 过 敏 者 ,可 用 门 环 未 ,疗程 不 得 少 于 
1 周 。 脑 膜 炎 和 有 变态 反应 性 脑 损 害 上 患者 可 加 用 糖 皮质 激素 治疗 , 脑 梗死 患者 可 予 血管 扩张 剂 
治疗 。 

无 并 发 症 的 青年 患者 通常 预后 良好 。50 岁 以 上 患者 病 后 常 有 严重 肝病 和 黄 冶 ,病死 率 达 5096。 
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神经 系统 寄生 虫 感 染 (nervous system parasitic infection) 是 指 寄生 虫 引 起 的 脑 . 痊 骼 及 周转 
神经 的 损害 ,可 以 分 为 中 枢 神经 系统 寄生 虫 感染 和 周围 神经 系统 寄生 虫 感染 。 本 节 重 点 介绍 以 
脑 损害 为 主 的 常见 中 枢 神经 系统 寄生 虫 感染 - 


… 脑 雪 虫 病 


脑囊虫 病 (cerebral cysticercosis) 是 由 猪 绛 虫 蝴 虫 ( 宏 尾 总 ) 寄生 脑 组 织 形 成 包 讲 所 致 。 
50%~70% 的 患者 可 有 中 枢 神 经 系统 受累 ,是 最 常见 的 CNS 寄生 虫 感染 。 本 病 主 要 发 生 于 东北 、 
华北 西北 和 山东 一 带 ,目前 呈 下 降 趋 势 - 
【 病因 及 发 病 机 制 ] 
人 是 猪 绛 虫 (有 钧 丝 虫 ) 的 中 间 和 终 末 宿 主 。 感 染 途径 有 两 种 ,最 常见 的 是 外 源 性 感染 , 即 
人 体 摄 和 人 带 有 被 虫 卵 污 染 的 食物 ,或 是 因 不 良 卫生 习惯 虫 卵 被 摄 入 体内 敏 病 ;少见 原因 为 内 源 
性 感染 即 肛 门 一 口腔 转移 而 形成 的 自身 感染 或 者 是 丝 虫 的 节 片 逆行 人 胃 , 虫 卵 进入 十 二 指 肠 内 
同化 溢出 六 匆 时 , 晃 虫 经 血液 循环 分 布 全 身 并 发 育成 光 尾 适 ,寄生 在 脑 实质 疹 侨 .脑室 和 蛛网 
膜 下 腔 形 成 吉 肿 。 
【病理 】 
典型 的 包 强 大 小 为 5~10mm, 有 薄 壁 包 膜 或 多 个 隐 腔 。 儿 童 常见 由 数 百 个 如 尾 时 组 成 的 聚 
粒 样 包 骂 。 史 虫 寄 生 在 脑 部 ,产生 异体 蛋白 和 异物 反应 ,出现 病灶 周围 炎 性 细胞 浸润 水肿 、 血 
管 增生 和 成 纤维 细胞 增生 ,随后 幼虫 被 纤维 包 训 产生 脑 组 织 肿胀 .坏死 和 神经 纤维 脱 丹 稍 改 变 、 
慢性 期 产生 脑 萎缩 .视神经 萎缩 . 硝 虫 机 化 和 钙化 。 机 化 和 钙化 的 圳 虫 可 以 使 慢性 炎症 继续 ,成 
为 对 周围 脑 组 织 机 械 和 化 学 刺激 的 根源 - 
【 临床 表现 】 
脑 讲 虫 病 自 感 染 到 出 现 症 状 , 数 日 至 30 年 不 等 ,临床 表现 与 于 虫 数量 .大 小 及 感染 部 位 有 
关 。 根据 包 刘 存在 的 位 置 不 同 ,临床 表现 分 为 四 种 基本 类 型 : 
1. 脑 实质 型 ”临床 表现 与 包 碍 的 位 置 有 关 。 皮质 的 包 赛 引起 全 身 性 和 部 分 性 痢 性 发 作 , 可 
1 或 觉 缺 失 . 偏 育 和 失语 ;小 脑 的 包 变 引起 共 济 失调 ;血管 受 损 后 可 引发 举 
现 肢体 无 力 ,瘫痪 ,病理 反射 阳性 。 极 少数 患者 包 旨 的 数 日 很 多 ,六 分 布 于 额 叶 或 省 叶 等 
部 位 可 发 生 精 神 症状 和 智能 障碍 。 军 见 的 情况 是 ,在 感染 初期 发 生 急 性 弥漫 性 脑 炎 ,引起 意识 


障碍 直至 昏迷 

2. 蛛网 膜 型 ”脑膜 的 包 江 破裂 或 死亡 可 引起 脑膜 刺激 症状 、 交 通 性 脑 积 水 和 脑膜 炎 等 表 
现 ; 包 伙 在 基底 池内 转化 为 莘 欧 状 后 不 断 扩大 .引起 阻塞 性 脑 积 水 ; 咨 峰 蛛 网 膜 受 累 出 现 蛛 网 膜 
炎 和 蛛网 膜 下 腔 完 1 宏 

3. 脑室 型 ”在 第 三 机 第 四 脑室 内 的 包 伙 可 阻 断 循 环 ,导致 阻塞 性 脑 积 水 。 包 询 可 在 脑室 腔 
内 移动 ,并 产生 一 种 球状 六 ball-valve) 作用 .可 突然 阻塞 第 四 脑室 正中 和 孔 ,导致 颅 内 压 突然 急 
又 增高 , 引 超 眩 荣 JJ 区 及 、 辣 刘 隆 狂 和 哑 倒 . 艾 至 死亡 . 即 布 龙 征 (Brun sign) 发 作 , 少 数 患 者 可 在 
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没有 可 前 驱 证 状 的 情况 下 突然 死亡 


. 稍 获 型 ”非常 罕见 .可 在 疾 胸 段 出 现 硬 膜 外 的 损害 。 


辅助 检查 】 


1. 


粒 细胞 数 增多 - 脑 痊 液 检 查 可 能 正 
细胞 数 增多 利 丰 力 天 向, 策 白 质 含 芷 正 


度 升 高 ， 
脑 兰 


2 
数量 ,大 小 .是否 钙化 以 及 脑 水 肿 、 脑 积 水 和 脑 


室 形态 


在 的 直径 0.5~1.0cm 的 圆 形 或 类 


呈 低 密 启 


3. 
后 时 间 
后 


可 


和 关节 可 强化 - 


寺 征 性 的 表现 为 多 发 小 袁 型 ,多 散在 分 布 于 脑 
实质 的 皮质 区 ,能 见 到 给 


血 和 脑 凑 液 检 查 血 常规 检 查 嗜 酸性 
或 淋巴 
第 或 轻 
糖 、 组 化 物 正 常 。 ELISA 检测 血清 和 
时 虫 抗体 阳性 

头颅 CT 检查 能 显示 壹 虫 的 位 置 、 


脑 释 虫 在 CT 所 见 主要 为 集中 或 散 
5 阴影 .可 
增强 扫 


度 高 密度 或 高 低 混 杂 密度 影 ; 


头颅 MRI 检 查 根据 沟 虫 感染 的 先 
不 同 ,可 分 为 不 同时 期 .有 不 同 表 现 . 


塞 内 侧 偏 于 一 侧 有 一 图 10-2 脑 圳 虫 MRI 像 


点 状 影 为 头 节 ,增强 后 襄 壁 或 头 节 不 增强 或 轻 箭头 所 指 处 为 脑 叙 虫 及 头 节 
度 增强 (图 10-2)。 
【 诊断 及 鉴别 诊断 】 
1. 诊断 曾 居 住 在 流行 病 区 ,并 有 冶 病 .脑膜 炎 或 颅 内 压 升 高 表现 ,皮下 软组织 包 到 或 类 便 


中 发 现 虫 卵 可 提示 诊断 .血清 囊 虫 抗体 试验 皮下 结 节 的 囊 虫 活检 和 头 部 CT\MRI 检 查 有 助 诊断 。 


2; 
与 多 发 


病 鉴 别 。 
【治疗 】 
常用 药物 有 吡 唑 病 和 阿 茶 达 哗 。@D 吡 唑 酮 (praziquanteD: 是 广 谱 抗 寄生 虫 药 , 应 先 从 小 量 开 


鉴别 诊断 ”孤立 的 喝 虫 宫 与 巨大 单 发 的 蛛网 膜 
生 脑 转移 瘤 .多 发 性 腔 陈 


: 肿 或 脑 脓 肿 鉴别 ;多 发 训 泡 型 玻 虫 需 
性 脑 梗 死 鉴 别 。 田 外 还 须 与 各 种 脑膜 炎 及 其 他 病因 所 致 的 疝 


始 ,每 日 剂量 为 200mg, 分 2 次 口服 ,根据 用 药 反应 可 逐渐 加 量 , 每 日 剂量 不 超过 lg, 成 人 总 剂量 


为 300n 
个 月 后 


igkg ,一 虫 数 量 少 ,病情 较 轻 者 ,加 量 可 较 快 ; 爸 虫 数量 多 ,病情 较 重 者 ,加 量 宜 绥 慢 ;2~3 
进行 第 二 疗程 的 治疗 , 共 治 疗 3~4 个 疗程 ;加 阿 某 达 唑 (albhendazole): 又 称 丙 硫 咪唑 ， 广 


谱 抗 寄生 虫 药 , 从 小 量 开 始 ,逐渐 加 量 , 成 人 总 剂量 为 300mg/kg,1 个 月 后 再 进行 第 二 疗程 , 共 治 


疗 3~4 


对 
有 疾 镍 


个 疗程 。 用 药 后 ,死亡 的 砷 
又 增 疝 ， 
单个 病灶 (尤其 是 在 脑室 内 者) 可 手术 摘除 ,: 
者 可 使 用 抗 壮 首 药物 控制 发 作 


幼 可 引起 严重 的 急性 炎症 反应 和 脑 水肿 , 可 导致 顾 内 上 压 急 
并 可 引起 脑 疝 , 用 药 过 程 中 必须 严密 监测 .应 给 予 类 装 际 ee 
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二 、 脑 型 血吸虫 着 


我 Re Reston schistosomiasis) 大 多 数 由 日 本 血吸虫 引起 ,3%~5% 的 日 本 血 
吸虫 患者 中 枢 神 经 系统 受累 ,多 发 于 青 壮年 ,男性 多 于 女性 ,主要 流行 于 长 江 中 下 游 流域 及 南方 
十 三 省 。 新 中 国 成 立 后 我 国 血吸虫 病 曾 得 到 基本 控制 ,但 近年 来 发 病 举 又 有 增 珊 趋势 。 

【 病因 及 发 病 机 制 】 

血吸虫 卵 由 烘 便 污染 水 源 ,在 中 间 宿 主 钉 螺 内 凶 育 成 尾 铁 , 人 接触 疫 水 后 经 皮肤 或 条 膜 侵 
入 人 体 , 在 门静脉 系统 发 育 为 成 虫 ,成虫 侵 入 末梢 小 血管 或 淋巴 管 .逆行 到 达 肠 系 膜 上 ,下 静脉 
在 肠 壁 黏膜 下 产 卵 ,部 分 产 卵 异 位 于 脑 的 小 静脉 可 引起 大 脑 损害 ,或 经 血液 循环 进入 脑 内 。 

【病理 】 

脑 血 吸虫 病 虫 卵 以 卵 栓 的 方式 沉积 于 脑 引 起 脑病 理 变 化 ,另外 成 虫 或 虫 卵 分 泌 的 代谢 产物 
引起 中 枢 神 经 系统 中 毒 或 过 敏 反应 。 主 要 病理 改变 为 虫 卯 寄生 后 引起 脑 实质 细胞 坏死 和 钙 沉 
职 , 炎 性 渗 出 物 含有 嗜 酸性 细胞 和 巨大 细胞 ,形成 肉芽 肿 ,多 侵犯 大 脑 皮质 。 

【 临床 表现 】 

临床 可 分 急性 型 和 慢性 型 两 型 。@ 急 性 型 : 较 少 见 , 常 聚 发 起 病 , 在 感染 后 4~6 周 出 现 症 


状 , 以 脑膜 脑 炎 为 主要 表现 ,如 发 热 .头痛 ,意识 模糊 .嗜睡 .昏迷 、 仿 冯 击 部 分 性 及 全 身 性 痫 性 发 
作 等 ; 亦 可 表现 为 急性 疹 髓 炎 型 ,与 常见 的 急性 消 髓 炎 表 现 相同 ;@ 慢 性 型 : es 于 感染 后 
3~ ee 长 者 可 达 1~2 年 ,主要 表现 为 慢性 血吸虫 脑病 , 虫 卵 所 致 肉 芽 肿 形成 。 临 床 表 现 可 为 


肿瘤 型 ,出现 颅 内 压 升 高 症状 如 头痛 .呕吐 , 视 乳 头 水 肿 , 以 及 局 灶 性 神经 系统 损害 体征 ;可 为 疾 


痢 型 ,出 现 部 分 性 及 全 身 性 靖 性 发 作 也 很 常见 ; 亦 可 为 背 艇 压迫 型 ,肉芽 种 形成 可 引起 急性 不 完 
全 性 横贯 性 消 髓 损害 的 症状 和 体征 。 
【 辅助 检查 】 


和 急性 脑 型 血吸虫 病 患 者 的 外 周 血 嗜 酸性 粒 细 胞 .淋巴 细胞 数 均 增多 。 便 检 可 以 直接 查 到 血 
吸虫 的 虫 卵 。 0 网 膜 下 腔 梗阻 ,使 脑 状 液 压力 
升 高 , 脑 痊 液 可 有 轻 至 中 度 淋 巴 细胞 数 增多 和 蛋白 质 增高 。 人 免疫 学 检查 可 俭 测 出 特异 性 抗原 。 
CT 和 MRI 可见 脑 和 痊 入 病灶。 

【诊断 】 

诊断 可 根据 患者 来 自 血吸虫 病 疫 区 ,并 有 疫 水 接触 .有 胃 肠 不 适 史 ,临床 表现 有 鼎 内 压 增 
高 疾病 发 作 等 , 血 中 嗜 酸性 粒 细胞 是 增多 ,类 便 和 屎 液 中 检 出 血吸虫 卵 。 血清 学 试验 和 直肠 活 
检 亦 有 助 于 诊断 

【治疗 】 

药物 治疗 首选 吡 哈 酮 ,对 人 类 的 三 种 血吸虫 (日 本 .埃及 和 曼 氏 血吸虫 i 常用 
二 日 疗法 ,每 次 剂量 为 10mg/kg,1 日 3 次 口服 。 急 性 病例 需 连 服 4 日 。 硝 令 筷 胺 是 近年 来 新 合 
成 的 抗 血 吸虫 药 , 可 部 分 通过 血 脑 屏障 进入 脑 组 织 , 成 人 总 剂量 20~26mg/kg， 3 次 口服 ,每 日 
1 次 。 疙 病 可 给 予 抗 癫 痫 药物 。 巨 大 肉芽 肿 病 灶 可 行 外 科 手 术 切 除 。 若 有 蛛网 膜 下 腔 阻 塞 时 和 常 
知 用 糖 皮质 激素 和 椎 板 切 除 减 压 术 治疗 。 本 病 经 治疗 后 预后 较 好 。 

:、 须 环球 网 症 

脑 琼 球 蚁 病 (cerebral echinococcosis) 又 称 脑 包 虫 病 ,是 一 种 由 细 粒 环球 缘 虫 的 幼虫 
侵入 颅 内 ,形成 包 虫 伐 肿 所 致 疾病 。 本 病 主要 见于 畜牧 地 区 ,我 国 西北 .内 蒙古 .西藏 .四 川西 这 
陕西 .河北 等 地 均 有 散发 。 任 何 年 龄 都 可 咀 患 ,农村 儿童 多 见 

[ 发 病 机 制 及 病理 】 

细 粒 郝 球 丝 虫 寄生 于 犬 科 动 物 的 小 肠 内 ,人 . 羊 . 和 牛马 和 猪 等 为 中 间 和 宿主 “人 类 误 食 被 帮 
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姜 中 排出 的 虫 匈 污 浴 的 饮水 和 蔬菜 后 而 证 感 当 - 虫 卵 在 人 的 十 二 指 肠 孵化 成 六 钩 况 后 , 穿 人 门 
静脉 , 随 血 至 肝 市、 应 等 处 . 数 月 后 发 刀 虫 囊肿 。 

脑 内 包 虫 袁 肿 常见 于 两 侧 大 脑 半 球 的 大 脑 中 动脉 供血 区 ,多 为 单 发 ,也 可 见于 小 脑 ,脑室 和 
颅 底部 。 多 数 包 虫 可 天数 年 后 死 化 .少数 包 虫 开 肿 继续 生长 ,形成 巨大 者 肿 。 

【 临床 表现 ] 

临床 常见 头痛 JKHE、 视 乳头 水 肿 等 鼎 内 上 压 增 高 的 症状 , 颇 似 脑 肿瘤 ,以 及 局 灶 性 神经 系统 
体征 , 疗 痢 发 作 等 .病情 缓 民 进 展 . 许 随 次 脑 内 只 肿 的 增 大 病情 逐渐 加 重 。 

【 辅助 检查 】 

CT 和 MRI 通常 可 发 现 单一 的 非 增强 的 ,与 脑 冰 液 密度 相当 的 类 圆 形 列 肿 。 跟 肿 未 破裂 时 ， 
辜 酸 性 粒 细胞 计数 正常 ”609~90% 包 虫 补体 结合 试验 阳性 。 继 肿 的 破裂 可 导致 过 敏 反应 , 通 
常 不 做 脑 穿 刺 活 从 ， 

【诊断 及 鉴别 诊断 ] 

诊断 主要 依据 :有 畜牧 区 居住 中 ;加 出 现 颅 内 压 增 高 的 症状 或 局 灶 性 神经 系统 症状 及 体 
征 ;@ 包 虫 补体 结合 二 里 血 和 脑脊液 中 嗜 酸性 粒 细胞 数 增高 ;@ CTMRI 上 发 现 肺 包 虫 
到 肿 。 此 外 ,还 震 与 及 肿瘤 . 脑 村 里 病 . 脑 肤 肿 等 鉴别 。 

治疗 】 

治疗 需 采 取 手 术 彻 底 摘 除 次 肿 .但 不 宜 穿 破 侨 肿 ,否则 引起 过 敏 性 休克 和 头 节 移 植 复发 。 
阿 茶 达 唑 可 使 吕 肿 缩小 、 阻 止 过 敏 性 反应 和 外 科 手 术 后 的 继 发 性 环 球 晃 病 ,剂量 为 每 次 400mg， 
每 日 2 次 ,连用 30 日。 


上 由、 哼 型 肝 吸 虫 病 


脑 型 肺 吸虫 病 (cerebral paragonimiasis ) 是 由 卫 氏 并 殖 吸 虫 和 墨西哥 并 殖 吸虫 侵入 人 体 , 移 
行人 脑 导 致 的 中 枢 神 经 系统 损害 所 引起 的 疾病 。 我 国 华北 .华东 .西南 .华南 的 22 个 省 .自治 区 
均 有 流行 。 

【 发 病 机 制 及 病理 】 

通常 在 食用 生 的 或 未 煮 熟 的 水 生 贝 过 类 如 淡水 稳 或 果 蚌 ( 均 为 肺 吸虫 的 第 二 中 间 入 主 ) 后 
被 感染 ,幼虫 在 小 肠 脱 鉴 而 出 , 穿 透 扬 壁 进 入 腹腔 中 移行 .再 穿 过 甩 肌 而 达 肺 内 发 育 为 成 虫 。 成 
由 可 从 纵隔 沿 颈 内 动脉 周围 软组织 上 行人 颅 , 惠 体 在 脑 内 移行 时 可 直接 引起 脑 组 织 的 损害 , 且 
虫 体 所 产生 的 代谢 产物 及 大 量 沉 积 , 可 导致 组 织 和 异物 反应 。 

病理 为 脑 实质 内 出 现 互 相 沟 通 的 多 房 性 小 约 肿 , 呈 隧 道 式 破坏 ,为 虫 体 移行 破坏 脑 组 织 引 
起 ,多 位 于 着 . 枕 ,项 叶 , 邻 近 的 脑膜 旦 炎 性 业 连 增 厚 ; 镜 下 可 见 病灶 内 组 织 坏 死 和 出 血 , 坏 死 
见 有 多 数 虫 体 或 虫 卵 。 

【临床 表现 】 

10%~15% 的 肺 吸虫 病 患 者 可 内 及 中 枢 神 经 系统 ,依据 临床 症状 可 为 :急性 脑膜 炎 型 、 慢 
脑膜 炎 型 急性 化 脓 性 脑膜 脑 炎 型 . 脑 梗死 型 , 疯 痛 型 . 亚 急性 进展 性 脑病 型 慢性 肉芽 肿 型 ( 肿 
瘤 型 ) 和 晚期 非 活动 型 (慢性 脑 综合 征 )、 可 表现 为 发 热 \ 头 痛 、 哎 吐 、 部 分 性 及 全 身 性 奖 病 发 作 、 
偏 次 .失语 、 共 济 失调 .视觉 障碍 , 视 乳头 水 肿 ,精神 症状 和 痴呆 等 症状 和 体征 。 

【 辅助 检查 】 

急性 期 脑 消 液 检查 可 见 多 形 核 细胞 增多 ,慢性 期 以 淋巴 细胞 增多 为 主 ;下 白 质 和 球 蛋 向 增 
高 , 糖 降低 。 可 有 贫血 .外周 血 嗜 酸 性 粒 细胞 增多 .血沉 增 快 和 血 一 球 蛋 白 升 高 。CT 可 见 脑室 
扩大 和 钙化 的 肿块 。 痰 液 和 凑 使 中 查 到 虫 卵 . 肺 吸 虫 补体 结合 试验 和 皮肤 试验 阳性 有 助 于 诊断 。 

【 诊断 及 鉴别 诊断 】 

诊断 主要 依据 :OD 在 疫 区 有 食用 河 锯 或 饮 生 水 中; 加 有 颅 内 不 增高 的 症状 和 体征 ;加 肺 吸 忠 


加 


Hr 


殖 
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补体 结合 试验 或 皮 内 试验 阳性 ;四 血 中 嗜 酸性 粒 细 胞 增高 , 脑 兰 液 中 可 检 出 嗜 酸性 粒 细 
像 学 可 发 现 肺 吸虫 囊肿 或 钙化 灶 。 此 外 , 尚 需 与 蛛网 膜 下 腔 出 血 . 脑 腔 用 .结核 性 脑 
瘤 , 脑 绰 虫 病 及 原 发 性 疗 痛 鉴别 。 

【治疗 】 

急性 和 亚 急 性 脑膜 脑 炎 患者 可 用 吡 唑 天 或 硫 毛 酚 治疗 -每 次 口服 吡 唑 天 10mg/kg, 每 日 3 次 ， 
总 剂量 为 120~150mg/kg; 硫 氧 酚 的 成 人 剂量 为 3wd, 儿 童 S0mg (kg:d). 分 3 次 11 服 ,10~15 日 为 
一 疗程 ,通常 需 重复 治疗 2~3 疗程 ,疗程 间隔 为 1 个 月 。 慢 性 肿瘤 型 守旧 外 科 和 于 术 治 疗 。 

【预后 】 

在 早期 进展 过 程 中 ,病死 率 可 达 5%~10%; 晚 期 慢性 肉芽 肿 形 成 则 预后 较 好 


抱 ;@ 影 
膜 炎 . 脑 肿 
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艾滋 病 即 获得 性 免疫 缺陷 综合 征 (acquired immunodeficiency syndrome, AI1DS), 是 由 人 类 人 锡 
疫 缺 陷 病毒 -1(HIV-1) 感染 所 致 。10%~27% 的 艾滋 病 患 者 出 现 神经 系统 损害 综合 征 。 

【 流行 病 学 】 

自 1981 年 美国 首次 报道 艾滋 病 以 来 ,全 球 已 有 200 多 个 国家 和 地 区 有 报道 ,月 前 发 病 率 还 
在 逐年 上 升 ,成 为 严重 威胁 人 类 健康 和 生存 的 全 球 性 问题 。 截 至 2007 年 10 月 底 ,我国 累 计 报 
告 艾滋 病 病毒 感染 者 和 艾滋 病 患者 223 501 例 。 目 前 ,我 国 的 艾滋 病 疫 情 处 于 总 体 低 流 行 .特定 
人 和 群 和 局 部 地 区 高 流行 的 态势 。 我国 艾滋 病 流行 有 具有 艾滋 病 疫 情 [- 升 速度 有 所 减缓 ,性 传播 逐 
渐 成 为 主要 传播 途径 ,疫情 地 区 分 布 差异 大 ,流行 因素 广泛 存在 等 特点 . 

【 病因 及 发 病 宙 制 | ] 

病原 体 是 一 种 有 包 膜 的 , 含 RNA 依赖 的 DNA 聚合 酶 ( 反 转 录 酶 ) 的 RNA 反 转 录 病 毒 
(retrovirus)。 有 两 个 亚 型 ,HIV-1 能 引起 免疫 缺陷 和 AIDS, 呈 址 界 性 分 布 ;HIV-2 仅 在 非洲 西部 
和 欧洲 的 非洲 移民 及 其 性 伴 中 发 生 , 很 少 引 起 免疫 缺陷 和 AIDS- 
本 病 的 高 危 人 群 包括 同性 恋 和 混乱 性 交 .异性 性 接触 . 药 瘤 . 血 友 病 .多 次 输血 和 HIV 感染 
者 的 婴儿 。HIV 感染 后 细胞 免疫 系统 缺陷 和 中 枢 神 经 系统 的 直接 感染 是 茧 滋 病 神经 系统 损害 
的 病因 。 病毒 进入 血液 后 与 细胞 表面 CD4 受 体 结合 ,破坏 CD4: 淋巴 细胞 ,引起 机 体 严 重 的 细胞 
免疫 缺陷 ,导致 机 体 对 许多 机 会 性 致 病菌 (真菌 .病毒 .寄生 虫 ) 和 某 些 肿 冯 (如 kaposi 肉瘤 和 淋 
巴 瘤 ) 的 易 感性 增高 ,使 HIV 感染 者 继 发 脑 弓 形体 病 .新 型 隐 球 菌 性 脑膜 炎 .系统 性 淋巴 瘤 等 中 
枢 神 经 系统 疾病 。HIV 病毒 也 是 一 种 危险 的 嗜 神经 病毒 ,可 以 透 过 血 脑 屏障 直接 进入 中 枢 神 经 
统 。 病 毒 一 般 不 直接 损害 神经 组 织 , 而 是 经 过 包括 持续 性 的 胞 内 感染 .免疫 介 导 的 间接 损伤 、 

单 核 细胞 和 巨 叭 细胞 释放 的 细胞 因子 .兴奋 性 毒性 氨基 酸 .上 胞 内 钙 超 载 .自由 基 、 脂 质 炎 

性 介质 (花生 四 烯 酸 和 血小板 活化 因子 )、HIV 基因 产物 如 套 膜 糖 蛋白 gp120 的 间接 细胞 毒性 等 
引起 组 织 的 炎症 损害 。 

【 临床 表现 】 

临床 上 依据 起 病 快慢 .病程 长 短 病毒 侵 及 神经 系统 的 部 位 不 同 及 是 否 伴 有 其 他 病原 体感 
染 可 将 AIDS 的 神经 系统 感染 分 为 以 下 三 类 : 

1. HIV 原 发 性 神经 系统 感染 

(1) HIV 急性 原 发 性 神经 系统 感染 :初期 可 无 症状 ,但 神经 系统 表现 可 为 HIV 感染 的 首发 症 
状 , 包 括 :人 DD 急性 可 道 性 脑病 :表现 为 意识 模糊 .记忆力 减退 和 情感 障碍 ;名 急性 化 脓 性 脑膜 炎 : 
表现 头痛 . 颁 强 .曙光 和 四 肢 关 节 疼 痛 , 偶 见 皮 肤 班 丘疹 ,可 有 脑膜 刺激 征 ;63D 单 发 脑 神经 炎 ( 如 
Bell 诬 辛 ). 急 性 上 升 性 或 横 贵 性 痊 艇 炎 .炎症 性 神经 病 ( 如 Cuillain-Barre 综合 征 ) 
生 原 发 性 神经 系统 感染 :包括 :DAIDS 痴呆 综合 征 : 是 一 种 隐 攻 进展 的 皮质 下 
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痴呆 ,约见 于 20% 的 AIDS 是 者， 早期 出 现 淡漠 .回避 社交 、 性 欲 降低 .思维 减 慢 注意 力 不 集 中 
和 健忘 等 ,可 见 折 俘 或 躁 针 受 ` 下肢 无 力 . 共 济 失调 .也 可 出 现 帕 金 森 综 合 征 等 。 晚 期 出 
现 严 重 痴 果 、 万 z ht 潍 和 尿 失禁 等 。CT 或 MRI 显示 皮质 萎缩 、 脑室 扩大 和 
白质 改变 等 基 现 为 慢性 头痛 和 脑膜 刺激 征 , 可 伴 有 脑 神经 损害 ,以 三 
叉 、 面 和 听 神 经 受 办 最 多 .CSF 旦 慢性 炎 性 反应 .HIV 培养 阳性 。@ 慢 性 进展 性 疹 骨 病 : 胸 艇 后 
索 及 侧 索 种 门 质 空 泡 伴 ( 空 泡 样 痛 髓 病 ). 表 现 为 进行 性 痉挛 性 截瘫 , 伴 深 
感觉 障碍 .有 这 性 区 济 失调 和 疾 采 .多 效 在 数 周 至 数 月 内 完全 依赖 轮椅 ， I 无 痛 性 
进展 , 颇 似 亚 急 性 联合 变性 . 庶 位 杂交 或 HIV 分 离 培 养 可 证 实 。@ 轩 周围 神经 病 :可 表现 远 端 对 称 
性 多 发 性 神经 病 .进行 性 多 发 性 神经 和 根 神 经 病 和 神经 节 神 经 炎 等 ,其 中 以 多 发 性 神经 病 最 常见 。 
@@ 肌 病 : 炎 性 肌 病 最 为 常见 ,表现 为 亚 急 性 起 病 的 近 端 肢体 肌 无 力 ,CPK 或 LDH 增高 。 

2. 机 会 性 中 枢 神 经 系统 感染 ”有 自 广 泛 应 用 抗 反 转 录 病 毒药 物 以 来 ,AIDS 患者 各 种 机 会 性 
感染 发 生 率 降低 或 病情 减轻 

(1) 脑 马 形 体 病 :是 AIDS 常见 的 机 会 :、 
灶 性 或 多 灶 性 脑病 症状 和 体征 ,如 脑 神经 麻 疗 或 车 , 疝 
可 发 现 基 底 核 一 处 或 多 处 大 块 病灶 .有 环形 增强 ;PCR pe DNA; ;确诊 有 闲 于 脑 活检 。 

淋 : t 浴 引 起 脑膜 炎 最 常见 。 
ji 细胞 病毒 、 带 状 疱疹 病毒 等 引起 脑膜 炎 、 脑 炎 和 将 锋 炎 . 肪 

头 多 痛 空 泡 病 毒 引 起 进行 性 多 灶 性 白质 脑病 . 
(4) 细 获 感染: 分 枝 杆 菌 .李斯 特 菌 .金黄 色 和 葡萄 球菌 等 引起 各 种 脑膜 炎 ,以 结核 性 脑膜 炎 较 


人 条 生 虫 感 梁 :一 股 很 少见 .但 近 米 有 脑 卡 氏 肺 绝 虫 感染 的 报道 。 

3. 继 发 性 中 枢 神经 系统 肿瘤 “AIDS 患者 细胞 免疫 功能 被 破坏 使 对 某 些 肿瘤 的 易 感性 增 
加 , 原 发 性 淋巴 瘤 是 AIDS 中 最 常见 的 一 种 肿瘤 .发 生 率 为 0.6%~3%。Kaposi 肉瘤 罕见 。 

4. 继 发 性 脑 座 中 ”肉芽 肿 性 脑 血管 炎 可 引起 多 发 性 脑 血管 闭塞 ; 非 细 菌 性 血栓 性 心 内 膜 炎 
继 发 脑 答 赛 ; 血小板 减少 导致 脑 出 血 或 蛛网 膜 下 腔 出 血 

【 辅助 检查 】 

根据 病情 应 进行 皮肤 、 淋 巴结 骨髓 及 胸膜 活检 .病毒 和 真菌 血 培养 等 检查 ,以 排除 机 会 性 
感染 和 肿瘤。 脑脊液 病原 学 检查 可 帮助 诊断 CMV 感染 ,弓形 体 病 或 PML, 但 阴性 结果 也 不 能 排 
除 。 无 症状 HIV 感染 中 常 有 脑脊液 异常 , 须 严格 除外 其 他 疾病 方 可 诊断 。 患 者 可 出 现 脑 电 图 的 
局 灶 性 异常 。CT 和 MRI 可 识别 弥漫 性 脑 损害 病灶 。MRS 和 镑 -SPECT 可 鉴别 肿瘤 和 感染 。 

诊断 及 鉴别 诊断 】 

艾滋 病 神经 综合 征 的 诊断 ” 需 根据 流行 病 学 资料 .患者 临床 表现 .免疫 学 和 病毒 学 检查 
综合 pe CT 显示 进行 性 脑 鞭 缩 有 助 于 艾滋 病 合 并 痴呆 的 诊断 ;确诊 主要 靠 脑 活 检 、HIV 抗原 
及 抗体 测定 ,可行 立体 定向 进行 脑 活检 ,ELISA 法 测定 p24 核心 抗 诛 具 有 实用 价值 。 痊 通病 可 
做 包 增 强 疹 入 MRI 检查 ; 脑 痊 液 检 查 可 带 助 诊断 深山 病 .周转 神经 病 ; 肌 电 图 和 神经 传导 速度 检 
查 有 助 于 诊断 周转 神经 病 和 肌 病 ,必要 时 铺 以 肌肉 和 神经 组 织 活检 。 

2. 鉴别 诊断 ”儿童 艾滋 病 串 者 须 与 先天 性 免疫 缺陷 鉴别 ,前 者 常见 腮腺 炎 及 血清 IgA 增 
黄 , 后 者 则 少见 ,病史 和 HIV 抗体 也 有 助 于 鉴别 ;成 人 需要 与 应 用 皮质 激素 .血液 或 组 织 细胞 恶 
性 肿瘤 等 引起 的 获得 性 免疫 缺陷 及 其 他 病原 微生物 引发 的 脑膜 炎 , 脑 炎 等 进行 鉴别 。 

治疗 】 

本 病 治疗 原则 是 积极 抗 HIV 治疗 .增强 患者 免疫 功能 和 处 理 机 会 性 感染 及 肿瘤 等 神经 系统 
并 发 症 ， 

1. 抗 HIV 治疗 月 前 临床 常用 的 抗 HIV 药物 包括 : 品 核 首 反 转录 酶 抑制 剂 : 齐 多 夫 定 , 拉 


l 记 


yy 
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米 夫 定 等 ;@ 非 核 蔡 反 转录 酶 抑制 剂 : 奈 韦 拉平 等 ;@ 盘 和 白 酶 抑制 剂 : 印 地 那 韦 主张 用 高 效 
抗 反 转 录 病 毒 疗法 治疗 ,在 患者 CD4 细胞 计数 入 350 x 109L 时 开始 治疗 ,采用 “鸡尾酒 疗法 ”, 各 
类 药物 通过 不 同 的 组 合 以 增强 疗效 。 由 于 抗 HIV 药物 的 抗 病毒 能 力 .依从 性 . 奎 药 性 和 毒性 ,加 
之 药物 还 不 能 将 病毒 完全 从 体内 清除 ,最 近 有 学 者 主张 采用 间断 疗法 - 

2. 增加 免疫 功能 “可 应 用 异 丙 肌 霸 .甘草 酸 . 香 站 多糖 .白介素 -2 ,胸腺 刺激 来 等 或 进行 骨 
散 移 植 .胸腺 移植 .淋巴 细胞 输 注 等 免疫 重建 。 

3. 治疗 机 会 性 感染 ”针对 脑 弓形 体 病 用 乙 胺 喀 喧 和 磁 胶 喀 喧 
韦 ,真菌 感 染 用 两 性 霉 素 B- 巨细 胞 病毒 所 致 的 神经 根 病 的 进行 性 疼痛 可 用 更 此 光 : 
抗 抑郁 药 如 阿 米 蔡 林 等 治疗 。 

4. 其 他 ”如 中 医药 及 针灸 治 疗 ,研究 证 实 部 分 中 药 和 和 针 作 可 提高 AIDS 患者 免疫 系统 功能 ， 
并 能 一 定 程度 的 抑制 HIV。 


【预后 】 
病情 稳定 进展 或 因 伴 发 机 会 性 感染 急剧 恶化 ,半数 AIDS 患者 在 1~3 年 内 死亡 。 
( 谢 胸 ) 
思考 题 
1. 史 床 sie 条 消光 举 上 注 脑 炎 ? 如 何 进 行 病因 治疗 “ 
变 什么 ? 
3. 结核 性 脑膜 类 与 新 膜 类 如 何 鉴 别 诊 断 和 治疗 


4. 何 为 及 和 蛋白 ” CJD 的 临床 诊断 标准 是 什么 
5. 神经 梅毒 的 临床 表现 是 什么 ? i 


6. 闹 | 
临床 上 和 如何 
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概 述 


藤 靖 (myelin sheath) 是 包 贞 在 有 血 神 经 纤维 轴 突 外 面 的 脂 质 细胞 膜 ,由 髓 式 形 成 细胞 的 
细胞 膜 所 组 成 。 中 枢 神 z (central nervous svstem,CNS) 的 链 鞘 形成 细胞 是 少 突 胶 质 细 胞 
(oligodendrocytes), 周 | 得 神 的 是 施 万 细 胞 (Schwann cells)。 丹 畏 的 主要 生理 作用 是 :Q@ 有 利 
于 神经 冲动 的 快速 传导 ;四 对 神经 负 突 起 绝缘 作用 ;加 对 神经 轴 突 起 保护 作用 。 

中 枢 神 经 系统 脱 盘 峭 疾病 CCNS demvelinating diseases) 是 一 组 脑 和 兰 散 艇 鞘 破坏 或 殴 畏 脱 
失 为 主要 特征 的 疾病 . 脱 岁 征 是 其 病理 过 程 中 具有 特征 性 的 表现 ,包括 遗传 性 ( 丹 精 形成 障碍 性 
疾病 ) 和 获得 性 (正常 尽 精 为 基础 的 脱 链 精 病 ) 两 大 类 。 前 者 主要 是 由 于 遗传 因素 导致 某 些 酶 的 
缺乏 引起 的 神 脂 代 谢 闪 乱 .统称 为 脑 白质 营养 不 良 。 包 括 异 染 性 脑 白 质 营养 不 良 、 肾 
上 腺 脑 白质 营养 不 良 . 球 样 细胞 脑 白质 弗 养 不 良和 类 纤维 蛋白 脑 白 质 营养 不 良 等 。 此 类 疾病 比 
较 罕 见 ,临床 表现 各 异 ,多 有 发 育 述 滞 .智能 进行 性 减退 、 惊 辜 、 进 行 性 竣 疾 、 肌 张力 变化 、 共 济 失 
调 .视神经 萎缩 .上 腿 也 站 . 感 音 性 征 荐 及 家 族 史 等 ,确诊 需要 病理 或 酶 学 等 检查 。 

获得 性 中 概 神 经 系统 脱 般 菏 疾病 又 分 为 继 发 于 其 他 疾病 的 脱 髓 藉 病 和 原 发 性 免疫 介 导 的 
炎 性 脱 复 苦 病 。 前 者 包括 缺 血 一 缺 气 (如 一 氧化 碳 中 毒 后 迟 发 性 白质 脑病 ) 营 养 缺 乏 性 
疾病 (如 亚 急 性 联合 变性 ). 脑 桥 中 央 丹 辅 溶解 症 , 病 毒 感 染 引起 的 疾病 (如 麻 泡 病毒 感染 后 发 生 
的 亚 急性 硬化 性 全 | 议 炎 季 泡 病毒 引起 的 进行 性 多 灶 性 白质 脑病 ) 等 。 后 者 是 临床 上 
通常 所 指 的 中 枢 神 经 系统 脱 骨 荫 病 , 主要 包括 中 枢 神 经 系统 特 发 性 炎 性 脱 艇 精 疾 病 (idiopathie 
inflammatory demyelinating diseases,IIDDs)。1IDDs 是 一 组 在 病因 上 与 自身 免疫 相关 ， 在 病理 上 
以 中 枢 神经 系统 艇 精 脱 失 及 炎症 为 主 的 疾病 。 由 于 疾病 之 间 存 在 着 组 织 学 .影像 学 以 及 临床 
症候 上 的 某 些 差异 ,构成 了 脱 丹 精 病 的 一 组 疾病 谱 。 除 了 多 发 性 硬化 (multiple sclerosis, MS) 
视神经 消食 炎 (neuromyelitis optica, NMO). 同 心 圆 性 硬化 (Balo 病 )、 播 散 性 脑 疹 髓 炎 (DEM) 等 
外 ,还 包括 临床 孤立 综合 征 (clinically isolated syndromes,CIS)\ 瘤 样 炎 性 脱 锋 精 病 (tumefactive 
inflammatory demyelinating diseases,TIDD) 等 。CIS 定义 为 因 首次 发 生 的 中 枢 神 经 系统 吕 信 和 绩 事 - 
件 所 导 敏 的 一 组 临床 综合 征 , 临 床上 既 可 表现 为 孤立 的 视神经 炎 , 脑 干 脑 炎 、 咨 币 炎 或 某 个 解剖 
累 后 症状 体征 (通常 不 包括 脑 干 脑 炎 以 外 的 其 他 脑 炎 ), 亦 可 出 现 多 部 位 同时 受累 的 复合 
临床 表现 。 和 常见 的 有 视力 下 降 、 肢 体 麻木 .肢体 无 力 、 大 小 便 障碍 等 ;病灶 特点 表现 为 时 间 上 的 
孤立 ,日 临 床 症状 持续 24 小 时 以 上 。 这 类 疾病 主要 病理 特点 :神经 纤维 信 精 破坏 , 旦 多 发 性 
小 的 播 散 性 病灶 ,或 由 一 个 或 多 个 病灶 融合 面 成 的 较 大 病灶 ;@ 脱 骸 精 病 损 分 布 于 中 枢 神 经 系 
统 白 质 , 沿 小 静脉 周围 炎症 细胞 的 袖 套 状 浸润 ;@ 神 经 细胞 、 轴 突 及 支持 组 织 保持 相对 完整 ,无 
沃 冲 变性 或 继 发 传导 束 变性 。 这 部 分 疾病 是 本 章 的 主要 内 容 。 
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多 发 性 硬化 (multiple sclerosis, MS) 是 一 种 免疫 介 导 的 中 枢 神 经 系统 得 性 炎 性 脱 骸 i 病 。 
本 炳 最 常 峙 及 的 部 位 为 蚁 室 周围 . 近 皮 质 、 视 神经 .至 稀 . 脑 干 和 小 脑 。 主 要 临床 特点 为 病灶 的 空 
癌 多 发 性 (dissemination of lesions in space ,DIS) 利 时 间 多 发 性 (dissemination of lesions in time, DIT), 
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【病因 学 及 发 病 机 制 】 

1. 病毒 感染 与 自身 免疫 反应 ”MS 病因 及 发 病 机 制 迄今 不 明 ,MS 与 儿童 期 接触 的 某 种 环境 
因素 如 病毒 感染 有 关 , 曾 高 度 怀疑 一 ere EB 病毒 .人 类 疱疹 病毒 6 耐 (HHV-6)、 床 疹 病 毒 、 
人 类 嗜 TT 淋巴 细 胞 病毒 了 型 (human Tlymphotropic virus- 卫 ,HTLV- 卫 ), 但 从 未 在 MS 患者 脑 组 织 
证 实 或 分 离 出 病毒 。 

目前 的 资料 支持 MS 是 自身 免疫 性 疾病 。MS 的 组 织 损伤 及 神经 系统 症状 被 认为 是 直接 针 

髓 英 抗原 的 免疫 反应 所 致 ,如 针对 自身 禾 精 碱 性 蛋 咎 (myelin basic protein ,MBP) 产生 的 免疫 
攻击 ,导致 中 枢 神 经 系统 白质 艇 鞘 的 脱 失 ,临床 上 出 现 各 种 神经 功能 的 障碍 

分 子 模拟 (molecular mimicry ) 学 说 认为 患者 感染 的 病毒 可 能 与 CNS 般 东 慢 白 或 少 突 胶 质 细 
胞 存在 共同 抗原 , 即 病 毒 氨 基 酸 序列 与 MBP 等 神经 通 鞘 组 分 的 某 段 多肽 气 基 酸 序列 相同 或 极 
为 相近 。 推 测 病毒 感染 后 体内 TT 细胞 激活 并 生成 病毒 抗体 ,其 可 与 神经 髓 靖 多 肽 片段 发 生 交 义 
反应 ,导致 脱 骨 精 病变 。 

2. 遗传 因素 ”MS 有 明显 的 家 族 倾向 ,两 同胞 可 同时 给 患 , 约 15% 的 MS 患者 有 一 个 患 病 
的 亲属 。 患 者 的 一 级 亲属 患 病 风 险 较 一 般 人 群 大 12~15 倍 。MS 踪 传 易 感 性 可 能 受 多 数 微 效 基 
因 的 相互 作用 影响 ,与 6 号 染色 体 组 织 相 容 性 抗原 HLA-DR 位 点 相关 
号 环境 因素 MS 发 病 率 随 纬度 增高 而 呈 增 加 趋势 , 离 赤 道 越 远 发 病 率 越 高 ,南北 半球 皆 
然 。 提 示 日 照 减少 和 维生素 D 缺乏 可 能 会 增加 给 患 MS 的 风险 。MS 高 危 地 区 包 北部 、 
加 拿 大 、 冰 岛 .英国 .北欧 .省 洲 的 塔 斯 马 尼 亚 岛 和 新 西 兰 南部 , 患 病 率 为 40/10 万 或 更 高 。 赤 道 
国家 发 病 率 小 于 1/10 万 ,亚洲 和 非洲 国家 发 病 率 较 低 , 约 为 5/10 万 。 我 国 届 于 低 发 病 区 ,与 日 
本 相似 。 

【病理 】 

MS 复发 阶段 病理 特点 为 炎 性 脱 髓 鞘 , 进 展 阶段 主要 病理 为 神经 变性 。 病 理 可 见 中 枢 神 经 
系统 白质 内 多 发 性 脱 骨 羔 斑 块 ,多 位 于 侧 脑 室 周 于 , 伴 反应 性 神经 胶 质 增生 ,也 可 有 轴 突 损伤 。 
病变 可 昧 及 大 脑 日 奈 、 视神经 .着 髓 、 脑 干 和 小 脑 。 脑 和 疹 状 切面 肉眼 可 见 较 多 粉 灰色 分 表 
的 形态 各 异 的 脱 艇 和 鞘 病 灶 , 大 小 不 一 ,直径 为 1-20mm, 以 半 卵 圆 中心 和 脑室 周围 ,尤其 是 侧 脑 室 
前 角 最 多 见 。 镜 下 可 见 急 性 期 能 靖 崩 解 和 脱 失 , 轴 突 相 对 完好 , 少 突 胶 质 细胞 轻 度 变性 和 增生 ， 
可 见 小 静脉 周围 炎 性 细胞 ( 单 核 ,淋巴 和 浆 细 胞 ) 浸 润 。 病 变 晚 期 轴 突 崩 解 ,神经 细胞 减少 , 代 之 
以 神经 胶 质 形成 的 硬化 斑 - 


【 临床 表现 】 
1. 年 龄 和 性 别 ” 起 病 年 龄 多 在 20~40 岁 ,10 岁 以 下 和 50 岁 以 上 患者 少见 ,男女 患 病 之 比 
约 为 1 :2 


2. 起 病 形式 ”以 亚 急 性 起 病 多 见 , 急 性 和 隐匿 起 病 仅见 于 少数 病例 。 

3. 临床 特征 ” 绝 大 多 数 患者 在 临床 上 表现 为 空间 和 时 间 多 发 性 。 空 间 多 发 性 是 指 病 变 部 
位 的 多 发 ,时 间 多 发 性 是 指 缓解 一 复发 的 病程 。 少 数 病例 在 整个 病程 中 呈现 单 病 灶 征 象 。 单 
相 病程 多 见于 以 兰 散 症候 起 病 的 缓慢 进展 型 多 发 性 硬化 和 临床 少见 的 病 势 凶险 的 急 性 多 发 性 
硬化 。 

4. 临床 症状 和 体征 ”由 于 多 发 性 而 化 患者 大 脑 . 脑 干 ,小脑 .将 入 可 同时 或 相继 受累 ,上 故 ] 
临床 症状 和 体征 多 种 多 样 , 主 要 特点 如 下 : 

(1) 肢体 无 力 :最 多 见 , 大 约 50% 的 患者 首发 症状 包括 一 -个 或 多 个 肢体 无 力 ” 运 动 障碍 一 -由 
下 肢 比 上 肢 明 显 ,可 为 偏瘫 . 截 准 或 四 肢 阁 ,其 中 以 不 对 称 瘫痪 最 常见 。 妥 反射 早期 正常 ,以 后 
可 发 展 为 亢进 ,腹壁 反射 消失 ,病理 反射 阳性 。 

(2) 感觉 异 1 应 障碍 表现 为 肢体 . 躯 十 或 面部 针 和 着 及 本 感 , 异 
冶 痒 感 以 及 尖锐 .烧火 


a 


常 的 肢体 发 冷 .由 走 感 、 
度 痛 及 定位 不 明确 的 感觉 异常 。 疼 痛感 可 能 与 痛 艇 神经 根部 的 脱 筷 类 
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病灶 有 关 , 具 有 显 营 特征 性 Ee 有 深 感 党 陆 碍 : 

(3) 眼 部 洛 雪 现 为 急性 视神经 炎 或 球 后 视神经 炎 , 多 为 急性 起 病 的 单眼 视力 下 降 , 有 
时 双眼 同时 受 囚 ”眼底 检查 i 见 视 乳头 水 肿 或 正常 .以 后 出 现 视神经 萎缩 。 约 30% 的 病例 
有 了 眼 肌 彩 兽 及 复 视 ”眼球 起 闫 多 为 水 平 性 或 水 平 加 旋转 性 。 病 变 侵犯 内 侧 纵 束 引起 核 间 性 眼 
肌 麻 阁 , 侵 犯 脑 桥 获 正中 国 状 结构 (paramedian pontine reticular formation,PPRF ) 导致 一 个 半 综 
合 征 。 

(4) 共 济 失调 :30%~409% 的 患 少 有 不 同 程度 的 共 济 运动 障碍 ,但 Charcot 三 主 征 ( 眼 涯 、 意 向 
性 震 颜 和 叭 证 样 语 ) 仅见 于 部 分 晚期 多 发 , 本 患 ee 

(5) 发 作 性 症状 

功能 障碍 每 次 持 
发 性 硬化 比较 特征 : 
是 较 常 见 的 多 发 性 个 化 发 作 性 症状 : 其 中 ,局 本 性 疙 李 ee 这 
诬 痛 , 亦 称 痢 性 痒 挛 ,发作 时 一 般 无 意识 类 失 和 脑 电 图 异常 。 被 动 届 颈 时 会 诱导 出 刺 痛 感 或 内 
自 须 部 沿 痊 柱 放 散 至 大 肤 或 是 部 , 称 为 莱 尔 米 特征 (Lhermitte sign), 是 因 屈 颈 时 销 侯 
局 部 的 牵 拉 力 和 和 上庄 力 升 苘 、 脱 稀 东 的 痊 黎 颈 段 后 索 受 激 芒 引 起 。 

(6) 精神 症状 :在 多 发 性 硬化 患 中 较 常见 ,多 表现 为 抑郁 , 易 怒 和 脾气 暴躁, 部 分 患者 出 现 
雇 快 .兴奋 ,也 可 表现 为 淡 济 .嗜睡 . 强 问 强 笑 .反应 迟钝 、 智 能 低下 、 重 复 语言 猜疑 和 被 害 妄想 
等 。 可 出 现 记忆 力 减 退 ,注意 力 损 人 知 功 能 障碍 。 
(7) 其 他 症状 :膀胱 功能 障碍 是 多 发 性 硬化 患者 的 主要 痛苦 之 一 ,包括 尿频 、 尿 急 、 尿 小 留 、 
5 疹 散 功能 障碍 合并 出 现 。 此 外 .男性 多 发 性 硬化 患者 还 可 出 现 原 发 性 或 继 发 性 性 


多 发 性 硬化 尚 可 伴 有 周围 神经 损害 和 多 种 其 他 自身 免疫 性 疾病 ,如 风湿 病 ` 类 风湿 综合 征 、 
干燥 综合 征 、 重 症 肌 无 力 等 。 多 发 性 硬化 合并 其 他 自身 免疫 性 疾病 的 机 制 是 由 于 机 体 的 免疫 调 
竹 障 碍 引起 多 个 靶 点 受累 的 结果 - 

【临床 分 型 】 

美国 多 发 性 硬化 协会 1996 年 根据 病程 将 MS 分 为 以 下 四 种 亚 型 ( 表 11-1): 复 发 缓解 型 MS 
(relapsing-remitting MS,RR-MS)、 继 发 进展 型 MS (secondary progressive MS ,SP- MS). 原 发 进展 型 
MS (primary progressive MS,PP-MS) 和 进展 复发 型 MS (progressive-relapsing MS,PR-MS)。 该 分 型 
与 MS 的 治疗 决策 有 关 : 


车 ~ 


表 11-1 多 发 性 硬化 的 临床 分 型 

临床 分 型 临床 表现 ES 

腥 发 缓解 型 MS 最 常见 ,80%-85% 的 MS 是 者 度 初 表现 为 复发 县 解 病程 ,以 神经 系统 症状 急性 加 重 , 伴 
和 在 完全 缓解 为 特征 

继 发 进展 型 MS ”大 约 50% 的 RR-MS 患者 在 发 病 约 10 年 后 ,残疾 持续 进展 , 伴 或 不 伴 复发 ,不 完全 缓解 
原 发 进展 型 MS 约 占 10% , 发病 时 残疾 持续 进展 ,日 持续 至 少 1 年 ,无 复发 
进展 复发 型 MS 约 占 5% ,发病 时 残疾 持续 进展 , 伴 有 复发 和 不 完全 缓解 

注 :复发 型 MS (relapsing MS) 包 括 RR-MS .PR-MS 及 件 有 复发 的 SP-MS 


| ] 

脑脊液 检查 .人 磁 共 振 成 像 和 诱发 电位 三 项 检查 对 多 发 性 硬化 的 诊断 具有 重要 证 

1. 防 尖 六 (CSF ) 检 查 ” 可 为 原 发 进展 型 MS 临床 诊断 以 及 MS 的 鉴别 诊断 提供 的 重要 依据 。 

(TY CS 单个 核 细胞 胞 (mononuclear cell, MNC) 数 : 轻 度 增高 或 正常 ， - 般 在 15 x 10%L 以 内 , 约 
13 急性 起 病 或 恶化 的 病例 可 轻 殖 中 度 增 高 ,通常 不 超过 50 x 10%L, 超 过 此 值 应 考虑 其 他 疾病 而 


EE 
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非 MS。 约 40%MS 病例 CSF 蛋白 轻 度 增高 。 

(2) IgG 鞘 内 合成 检测 :MS 的 CSF-IgG 增 
高 主要 为 CNS 内 合成 ,是 CSF 重要 的 免疫 学 
检查 。G@D CSF-IgG 指数 :是 IgG 鞘 内 合成 的 
定量 指标 , 约 70% 以 上 MS 患者 增高 ,测定 这 
组 指标 也 可 计算 CNS 24 小 时 IgG 合成 率 , 意 
义 与 IgG 指数 相似 ; @) CSF-IgG 窒 克 降 区 带 
(oligoclonal bands,0B): 是 IgG 鞘 内 合成 的 定 
性 指标 ,OB 阳性 率 可 达 95% 以 上 - 应 同时 检 
测 CSF 和 血清 ,只 有 CSF 中 存在 0B 而 血清 缺 
如 才 支 持 MS 诊断 。 

2. 诱发 电位 ”包括 视觉 诱发 电位 (VEP)、 
脑 干 听觉 诱发 电位 BAEP) 和 体感 诱发 电位 (SEP) 
等 ,50%~90% 的 MS 患者 可 有 一 项 或 多 项 异常 。 

3. MRI 检 查 分辩 率 高 ,可 识别 无 临床 
症状 的 病灶 ,使 MS 诊断 不 再 只 依赖 临床 标准 
(图 11-1)。 可 见 大 小 不 一 类 圆 形 的 T 低 信和 号、 
TT, 高 信号 ,常见 于 侧 脑室 前 角 与 后 角 周 围 . 半 
卵 圆 中 心 及 腾 胜 体 ,或 为 融合 斑 , 多 位 于 侧 脑 
室 体 部 ; 脑 干 .小脑 和 痊 散 可见 斑点 状 不 规则 
T 低 信和 号 及 呈 高 信号 斑 块 ;病程 长 的 患者 多 数 可 伴 脑 室 系统 扩张 . 脑 沟 增 宽 等 蚁 白质 萎缩 征象 。 

【诊断 及 鉴别 诊断 】 

1. 诊断 ”多 年 来 习惯 采用 的 诊断 标准 完全 基于 临床 资料 :从 病史 和 神经 系统 检查 ,表明 
中 枢 神 经 系统 白质 内 同时 存在 着 两 处 以 上 的 病灶 。@@ 起 病 年 龄 在 10~50 岁 之 间 。@@ 有 缓解 与 
复发 交替 的 病史 ,每 次 发 作 持续 24 小 时 以 上 ;或 呈 缓 慢 进 展 方式 而 病程 至 少 1 年 以 上 。@ 可 排 
除 其 他 病因 。 如 符合 以 上 四 项 ,可 诊断 为 “临床 确诊 的 多 发 性 硬化 ”; 如 Q.@@ 中 缺少 一 项 ,可 诊断 


和 11-1 多 发 性 硬化 MRI 表现 
脑 MRI 扫描 袜 加 权 像 可 见 双 侧 脑室 劳 
大 小 不 一 类 圆 形 太 信和 导 脱 盘 冰 病 灶 


为 外 普遍 采用 的 诊断 标准 有 Poser 诊断 标准 ( 表 11-2) 和 MeDonald 诊断 标准 ( 表 
11-3)。 应 注意 不 能 根据 任何 单一 症状 或 体征 诊断 MS ,应 以 提示 中 枢 神经 系统 不 同时 间 ,不同 部 
位 病变 的 全 部 临床 表现 作为 诊断 依据 。 
表 11-2 Poser(1983 年 ) 诊 断 标 准 
诊断 分 类 诊断 标准 (符合 其 中 一 条 ) 

1 临床 确诊 Ms (elinical “全 病程 中 西 次 发 作 和 两 个 分 离 病灶 临床 证 据 ; 

definite MS, CDMS) 名 病程 中 两 次 发 作 , 一 处 病变 临床 证 据 和 男 一 部 位 亚 临 床 证 据 
全 查 支 持 确诊 ”全 病 程 中 两 次 发 作 ,一 个 病变 临床 证 据 ,CSF OB/TgG (+); 
MS (laboratory supported _(C2) 病 程 中 一 次 发 作 ,两 个 分 离 病灶 临床 证 据 ,CSF OB/lgG (+); 
definite MS,LSDMS) 人 病程 中 一 次 发 作 ,一 处 病变 临床 证 据 和 另 -一 病变 亚 临床 证 据 ,CSF OB/IgG(+) 


3. 临床 可 能 MS(clinical 
probable MS, CPMS) 


六 在 支持 可 能 
MS (Jaboratory supported 


probable MS, LSPMS) 


4. 实 


全 病程 中 两 次 发 作 ,一 处 病变 临床 还 据 ; 
2 病程 中 一 次 发 作 ,是个 不 同 部 位 病变 临床 证 据 ; 
饼 病 称 中 一 次 发 作 , 一 处 病变 临床 证 据 和 另 一 -部 位 病变 亚 临 床 证 据 
病程 中 两 次 发 作 ,CSF 0B/fgG(+), 两 次 发 作 需 辕 及 CNS 不 同 部 位 , 须 间隔 至 少 
一 个 月 ,每 次 发 作 吞 持续 24 小 时 
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表 11-3 2010 年 修订 的 McDonald 诊断 标准 


临床 表现 附加 证 据 


大 2 次 临床 发 作客 枫 临 床 迹 撕 担 示 三 2 无 ' 
个 CNS 不 同 部 位 的 辣 灶 或 提示 1 工 个 病 考 


并 有 1 次 先前 发 作 的 合理 证 据 * 


宇 2 次 临床 发 作 ”; 客观 临 盯 证 所 提示 1 个 ”由 以 下 2 项 证 据 的 任何 一 项 证 实 病灶 的 空间 多 发 性 (DIS): 
病灶 MS 4 个 CNS 典型 病灶 区 域 (脑室 周围 . 近 皮 质 、 幕 下 和 
“中 至 少 2 个 区 域 有 > 1 个 了 病灶 ; 
了 等 待 累及 CNS 不 同 部 位 的 再 次 临床 发 作 ” 
1 次 临床 发 作客 观 临 床 证 据 提 示 三 2 个 ”由 以 下 3 项 证 据 的 任何 一 项 证 实 病灶 的 时 间 多 发 性 (DIT): 
CNS 不 同 部 位 的 病灶 站 任何 时 间 MRI 检查 同时 存在 无 症状 的 外 增强 和 非 增强 
病灶 ; 
加 随访 MRI 检查 有 新 发 1 病灶 和 (或 ) 包 增强 病灶 ,不 管 
: MRI 扫描 的 间隔 时 间 长 短 ; 
加 等 待 再 次 临床 发 作 * 
1 次 临床 发 作客 观 临床 证 据 提 示 工 个 病 _ 由 以 下 2 项 证 据 的 任何 一 项 证 实 病灶 的 空间 多 发 性 : 
DMS 4 个 CNS 典型 病灶 区 域 (脑室 周围 . 近 皮质 、 蒂 下 和 
咨 苇 )* 中 至 少 2 个 区 域 有 大 1 个 T, 病 灶 ; 
加 等 待 果 及 CNS 不 同 部 位 的 再 次 临床 发 作 “ 
由 以 下 3 项 证 据 的 任何 一 项 证 实 病灶 的 时 间 多 发 性 : 
DR 任何 时 间 MRI 检查 同时 存在 无 症状 的 包 增 强 和 非 增强 
病灶 ; 
国 随访 MRI 检查 有 新 发 ,病灶 和 (或 ) 包 增强 病灶 ,不 管 
与 基线 MRI 扫描 的 间隔 时 间 长 短 ; 
图 等 待 再 次 临床 发 作 * 
提示 MS 神经 功能 障 但 隐 效 性 进展 (PP-MS) 回顾 性 或 前 略 性 调查 表明 疾病 进展 1 年 ,并 具备 下 列 3 项 中 
的 任何 2 项 ": 
CD MS 典型 病灶 区 域 (脑室 周围 . 近 皮 质 或 幕 下 ) 有 之 1 
全 病灶 ,以 证 实 脑 内 病灶 的 空间 多 发 性 ; 
加 站 摆 内 有 三 2 个 全 病灶 ,以 证 实 次 伪 病 灶 的 空间 多 发 性 ; 
@ CSF 阳性 结果 (等 电 聚 焦 电 泳 证 据 有 罕 克 隆 带 和 (或 ) 
IgG 指数 增高 ) 
re dd 条 0 MS; 当 临床 怀疑 MS ,但 不 完全 满足 上 述 诊 


:临床 表现 符合 上 述 诊断 
Wi + ,诊断 为 “可 能 的 MS 

“一 次 发 作 ( 复 发, 加重 
纺 24 a 时 以 上 的 -次 典型 的 急 


急性 CNS 脱 伪 光线 人 
和 泌 化 特征 的 过 去 宝 件 3 亦 可 为 共 这 
24 小 时 的 多 次 = 在 确诊 MS 前 ,个 至 少 有 A 种 据 之 
网; 转自 诉 先前 有 视力 障碍 患者 的 阳性 VEP 结果 ;@ MRI 检查 发 现 的 脱 授 ea 
的 CNS ee - 致 ; 

“根据 2 次 发 作 的 客观 临床 发 现 所 作出 的 临床 诊断 晤 为 可 乞 


统 检查 所 发 现 的 证 据 时 ,证 实 一 


次 既往 发 作 的 合理 证 据 包 括 具 有 典 击 症状 和 类 性 脱 苹 着 事件 演化 特征 的 过 去 事件 。 但 至 少 有 1 次 发 作 必 须 被 客观 发 现 
所 支持 ; 


et 仍 尖 要 影像 
诊断 。 对 MS 作出 


<。 对 有 脑 于 或 在 简 纤 合 征 的 患者 .其 责任 病灶 应 被 排除 .不 了 计数 


这 
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2. 鉴别 诊断 ”MS 需 与 以 下 各 类 白质 病变 相 鉴别 : 
(1) 非特 异性 炎症 :主要 与 中 枢 神 经 系统 其 他 类 型 的 脱 攻 菁 疾病 如 
(ADEM) 和 视神经 峭 艇 炎 (NMO) 鉴 别 ,具体 见 第 二 节 和 第 三 节 。 还 应 洁 


急性 播 散 性 脑 霄 洲 炎 
:他 系统 性 疾病 时 


(2) 血管 病 :多 发 腔 队 性 脑 梗死 、CADASIL .各 种 原因 造成 的 血管 炎 . 疹 黎 看 府 膜 动静 脉 瘘 和 
动静 脉 畸 形 等 , 需 通 过 活检 ,血管 造影 等 鉴别 。 

(3) 感染 :包括 菜 姆 病 .HIV ,结核 .梅毒 .Whipple 病 .热带 疗 挛 性 蕉 次 等 ,可 结合 病史 、 其 他 系 
统 伴随 表现 ,病原 学 检查 . 脑 脊 液 实 验 室 检 验 结果 等 进行 鉴别 - 

(4) 代谢 性 / 中 毒性 : 脑 桥 中 央 通 和 灯 溶 解 .Wernicke 脑病 . 亚 急 性 联合 变性 .放射 性 脑病 . 缺 氧 
性 脑病 .CO 中 毒 .药物 中 毒 等 。 

(5) 先天 和 遗传 性 疾病 : 脑 白质 营养 不 良 . 肴 艇 小 脑 变 性 、Friedreich 盯 济 失调 、Arnold-Chiari 
畸形 .线粒体 病 如 MELAS .Leigh 病 .Leber 病 ,可 通过 临床 特点 和 基因 检测 协 诊 。 

(6) 肿瘤 相关 : 原 发 中 枢 神 经 系统 淋巴 瘤 .大脑 胶 质 瘤 病 . 关 艇 肿 交 等 ;此 类 疾病 临床 及 影像 
表现 可 与 MS 相似 ,必要 时 需 通过 活检 进一步 鉴别 - 

(7) 其 他 :可 道 性 脑病 .颈椎 病 消 艇 型 等 。 

【治疗 】 

多 发 性 硬化 的 治疗 包括 急性 发 作 期 治疗 .缓解 期 涌 疗 即 疾 病 调 广 治 疗 (disease-modifying 
therapies, DMTs) 和 对 症 治疗 。 急性 期 治疗 以 减轻 症状 .尽快 减轻 残疾 程度 为 主 。 疾 病 调 节 治 疗 
以 减少 复发 .减少 脑 和 痊 髓 病灶 数 、 延 缓 残疾 累积 及 提高 生存 质量 为 主 - 

1. 急性 发 作 期 治疗 ”大 剂量 甲 泌 尼龙 (methylprednisolone) 冲击 治疗 是 MS 急性 发 作 期 的 
首选 治疗 方案 ,短期 内 能 促进 急性 发 病 MS 患者 的 神经 功能 恢复 。 治 疗 的 原则 为 大 剂量 . 短 疗 
程 ,不 主张 小 剂量 长 时 间 应 用 。 临 床上 常用 两 种 方法 :中 对 于 病情 较 轻 者 , 甲 泌 尼 龙 1g/d 加 入 生 
理 盐水 500ml, 静 脉 滴 注 3~4 小 时 , 共 3~5 天 后 停 药 。@@ 对 于 病情 较 严 重 者 ,从 1g/d 开始 , 共 冲 


若 在 激素 减 量 过 程 中 病情 再 次 加 重 或 出 现 新 的 体征 和 (或 ) 出 现 新 的 MRI 病灶 , 可 再 次 使 用 甲 
泼 尼龙 1g/d 冲击 治疗 。 任 何 形式 的 延长 糖 皮质 激素 用 药 对 神经 功能 恢复 无 长 期 获 益 ,并 且 可 能 
导致 严重 不 良 反应 - 对 激素 治疗 无 效 者 和 处 于 妊娠 或 产后 阶段 的 患者 ,可 选择 血浆 置换 (plasma 
exchange) 或 静脉 注射 大 剂量 免疫 球 蛋 和 白 (intravenous immunoglobulin ,IVIG ) 治疗 ,但 疗效 尚 不 明 
确 。IVIG 用 量 为 0.4g/(kg'd), 连 续 用 5 天 为 1 个 疗程 ,5 天 后 如 果 没 有 疗效 , 则 不 建议 患者 继续 
使 用 ;如 果 有 疗效 且 疗 效 明显 时 ,可 继续 每 周 使 用 1 天 ,连用 3~4 周 。 血 浆 置 换 对 既往 无 残疾 的 
急性 重症 MS 患者 有 一 定 治疗 效果 。 

2. 疾病 调节 治疗 ”疾病 调节 治疗 主要 针对 不 同时 期 的 MS 病理 特点 ,应 用 疾病 调节 药物 
(disease-modifying drugs, DMDs) 进 行 长 期 治疗 。 对 复发 型 MS ,目标 在 于 抑制 和 调节 免疫 ,控制 炎 
证 ,减少 复发 ;对 进展 型 MS ,一 方面 要 控制 复发 ,一 方面 神经 保护 和 神经 修复 可 能 有 效 。 

(1) 复发 型 MS :一线 DMDs 包括 B- 干扰 素 (interferon- B ,IFN- B ) 和 醋酸 格拉 点 (glatiramer 
acetate, GA); 对 疾病 活动 性 较 高 或 对 一 线 DMDs 治疗 效果 不 佳 的 患者 ,可 选用 二 线 DMDs 治疗 ， 
包括 那 他 珠 单 抗 (natalizumahb) 和 米 托 苏醒 (mitoxantrone)。 芬 号 英 德 (fingolimnod) 和 特 立 气 胺 
(teriflunomide) 古 目前 被 美国 FDA 批准 用 于 复发 型 MS 患者 的 两 种 口服 药物 ,口服 DMDs 能 改善 
患者 的 依从 性 - 其 他 药物 包括 硫 唑 味 叭 (azathioprine ) 利 静 注 人 鲍 疫 球 重 门 (IVIG) 

1) B- 干扰 泰 :IFN-B 能 抑制 工 淋 巴 细胞 的 激活 ,减少 炎 性 细胞 穿 透 血 脑 屏障 进入 中 概 神 
经 系统 .推荐 用 于 用 于 治疗 RR-MS 患者 ,在 欧洲 也 被 批准 用 于 治疗 SPMS。 包括 IFN-B la 和 
IFN-B lb 两 类 重组 制剂 。IFN-B la 与 人 类 生理 性 IFN-B 结构 基本 无 差异 ,IFN-B Ib 缺少 一 个 
糖 基 ,17 位 上 由 丝 所 酸 取代 了 半 胱 质 酸 - 


第 十 一 章 ”中 枢 神 经 系统 脱 芍 鞘 疾 病 


IFN-B la 有 有 是 种 到 和 悦 .22ug(6MIU ) 和 Hug(I2MIU). 用 法 :44hg 皮 下 注射 ,3 次 / 周 ,不 能 
向 受 高 剂 各 的 患 兴 ,22pg(6MIU) 皮 下 注射 .3 次 / 周 。IFN-B lb 常用 剂量 为 230hg 皮下 注射 ， 
隔日 1 次 。IFN-B la 和 IFN-B 1b 通常 均 宕 持续 用 药 2 年 以 上 , 因 MS 患者 使 用 干扰 素 -B 治疗 
能 产生 中 和 抗体 ,通常 用 药 34 效 下 降 、 

常见 不 良 有 反应 为 汤 发 热 、 肌 内 疼痛 、 出 汗 ) 及 注射 部 位 红肿 ,疼痛 ,大 
多 数 症 状 可 逐渐 消失 ， 法 可 减少 流感 样 症状 的 发 生 , 睡 前 注射 或 注射 前 服用 
非 符 体 类 抗 炎 药 可 减轻 流感 翌 症 状 、IFN-B 禁用 于 妊娠 或 哺乳 期 妇女 。 
2) 了 酷 酸 格拉 默 :一 种 经 以 于 向 鞘 不 性 蛋白 的 合成 揽 基 酸 聚合 物 ,可 能 通过 激活 其 反应 
性 Th2 细胞 ,促进 抗 炎 性 细胞 因子 的 产生 ,诱导 髓 精 反 应 性 T 细 胞 的 免疫 耐 受 而 发 挥 抗 炎 作 用 。 
被 批准 用 于 治疗 RR-MS 患者 ， 用 法 :20mg 皮下 注射 .1 次 /日 。 此 药 耐 受 性 较 好 ,但 可 引起 局 音 
注射 反应 ,包括 红肿 、 合 结 、 压 首 ,发热 . 冶 料 : 
3) 那 他 珠 单 抗 :为 重组 w 4- 烙 合 素 ( 淋 巴 细胞 表面 的 蛋白 ) 单 克隆 抗体 , a 4- 整合 素 与 其 
在 血 脑 屏 隘 内 皮 细 胞 于 的 配 体 血管 细胞 功 附 分 子 1 结合 后 淋巴 细胞 方 可 进入 中 枢 神经 系统 ， 
比 那 他 珠 单 抗 能 阻止 激活 的 工 细 胞 通过 血 脑 屏障 。 因 其 增加 进行 性 多 灶 性 白质 脑病 发 生 的 
险 ,通常 被 推荐 用 于 对 其 他 治疗 效果 不 佳 或 不 能 耐 受 的 患者 。 用 法 :300mg 静脉 注射 ,每 4 周 

4) 米 托 蓝本 :一 种 具有 细胞 毒性 和 免疫 抑制 作用 的 草 醒 衍生 物 。 通 过 减少 了 B 淋巴 细胞 , 抑 

制 辅助 性 了 淋巴 细胞 功能 ,促进 抑制 性 了 细胞 的 活性 而 发 挥 免 疫 抑制 作用 。 推 荐 用 于 SP-MS、 
PR-MS 患者 及 重症 RR-MS 患者 。 对 心脏 功能 正常 的 患者 ,通常 按 12mg/m? 给 药 ,静脉 滴 注 ,每 3 
个 月 一 次 ,总 累积 剂 旦 140mg/mr (大 约 为 2~3 年 内 8~12 次 给 药剂 量 )。 常见 副作用 包括 骨 上 肠 道 
反应 . 肝 功 能 异常 脱发 感染 、 自 细胞 和 血小板 减少 等 ,少见 但 严重 的 副作用 包括 心脏 毒性 和 蝗 
血 病 ,治疗 期 间 宕 监测 心脏 功能 、 肝 功能 和 血 象 - 

5) 芬 区 莫 德 :一 种 针对 淋巴 细胞 畏 拨 醇 1- 磷酸 (s1P) 受 体 的 免疫 调节 剂 ,在 体内 经 磷酸 化 
后 与 淋巴 细胞 表面 的 s1P 受 体 结合 ,改变 淋巴 细胞 的 迁移 ,促使 细胞 进入 淋 巴 组 织 , 减 少 中 枢 神 
经 系统 内 淋巴 细胞 的 浸润 。2010 年 被 美国 FDA 批准 用 于 治疗 RR-MS 患者 。 用 法 :0.5mg 口服 ， 
1 次 /日 。 常 见 不 良 反应 有 头痛 ,流感 , 腹 海 . 背 痛 、 肝 转 途 酶 升 高 和 咳嗽 等 

6) 特 立 扼腕 :为 来 撩 米 特 的 活性 产物 .通过 抑制 线粒体 内 的 二 了 乳 清 酸 脱 氨 酶 
(dihydroorotate dehydrogenase, DHODH) 而 抑制 喀 啶 合成 ,进而 抑制 淋巴 细胞 增殖 。 用 法 :7mg 或 
l14mg 口服,1 次 /日 。 两 种 剂量 均 能 降低 复发 率 , 高 剂量 能 延缓 残疾 进展 。 常 见 不 良 反 应 有 腹泻 、 
肝 功 能 损害 流感 .恶心 .脱发 。 妊 娠 妇女 和 缺乏 有 效 避 孕 措施 的 育龄 期 妇女 禁用 。 

7) 硫 唑 味 叭 :具有 细胞 毒性 及 免疫 抑制 作用 ,对 降低 年 复发 率 可 能 有 效 ,但 不 能 延缓 残疾 进 
展 。 对 无 条 件 应 用 一 、 二 线 DMDs 或 治疗 无 效 的 患者 ,在 充分 评估 疗效 /风险 比 的 前 提 下 ,可 选 
择 硫 唑 味 吟 治疗。 推荐 剂量 为 1-2mg/(kg:d) 口 服 ,1-2 次 /日 ,用 药 期 间 需 严密 监测 血 常 规 及 肝 、 
肾 功 能 ,长 期 应 用 会 增加 恶性 肿瘤 发 生 的 风险 。 

8) 静 注 人 免疫 球 蛋 白 (1VIC): 对 不 能 耐 受 一 二线 DMDs 不 良 反应 或 妊娠 及 产后 阶段 的 患 
者 ,可 使 用 IVIG 治疗 。 间 断 使 用 IVIG 对 降低 RR-MS 的 年 复发 率 可 能 有 效 , 但 是 否 能 延缓 疾病 
进展 ,目前 仍 缺 乏 循 证 医学 证 据 。 可 首次 应 用 0.4g/(kg:d), 共 5 天 ,以 后 每 1~2 个 月 给 予 0.4g/kg 
单 次 输 注 , 至 少 1 年 。 

(2) 继 发 进展 型 MS: 米 托 意 醒 为 目前 被 美国 FDA 批准 用 于 治疗 SP-MS 的 唯一 药物 ,能 延 
组 残疾 进展 。 其 他 药物 如 环抱 素 A(cyclosporine A)、 甲 气 蝶 叭 (methotrexate， MTX)、 环 做 酰 胺 
(cyclophosphamide, CTX ) 可 能 有 效 。 对 不 伴 复发 的 SP-MS ,目前 治疗 手段 较 少 。 

(3) 原 发 进展 型 MS: 日 前 尚 无 有 效 的 治疗 药物 ,主要 是 对 症 治疗 和 康复 治疗 。B- 干扰 索 及 
血浆 壬 换 治疗 无 效 。 环 孢 素 A . 甲 氨 典 哈 . 环 碰 酰胺 可 能 有 效 。 
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3. 对 症 治疗 

(1) 疲劳 :药物 治疗 常用 金刚 烷 腕 (amantadine) 或 莫 达 非 尼 (modafiniD), 用 熏 均 为 
100~200mgy/d ,早晨 服用 。 职 业 治疗 .物理 治疗 ,心理 干预 及 睡眠 调节 可 能 有 一 定 作 用 。- 

(2) 行走 困难 :中 枢 性 钾 通 道 持 抗 剂 达 方 吡啶 (dalfampridine), 是 一 种 能 阻 断 神经 纤维 表面 
的 钾 离子 通道 的 缓 释 制剂 ,2010 年 被 美国 FDA 批准 用 来 改善 各 种 类 型 MS 患者 的 行走 能 力 。 推 
荐 剂量 为 10mg (一 片 ) 口服 ,2 次 /日 ,间隔 12 小 时 服用 ,24 小 时 剂 直 不 应 超过 2 片 。 常见 不 良 
反应 包括 泌尿 道 感染 .失眠 .头痛 .恶心 . 背 痛 ,灼热 感 .消化 不 展 . 共 部 及 吃 部 刺 首 等 。 

(3) 膀胱 功能 障碍 :可 使 用 抗 胆 碱 药物 解除 尿道 疗 牵 .改善 储 灰 切 能 ,如 索 利 那 新 
(solifenacin). 托 特 罗 定 (tolterodine), 非 索 罗 定 (fesoterodine)、 奥 昔 布 了 (oxybutynin), 此 外 ,行为 干 
预 亦 有 一 定 效果 。 尿 液 排 空 功能 障碍 患者 ,可 间断 导 屎 ,3-4 次 /日 : 混合 性 膀胱 功能 障碍 患者 ， 
除 间断 导 尿 外 ,可 联合 抗 胆 大 药物 或 抗 痉 牵 药物 治疗 ,如 巴 氢 芬 (baclofen)、 多 沙 哗 哄 (doxazosin)、 
坦 索 罗 辛 (tamsulosin) 等 。 

(4) 疼痛 :对 急性 疼痛 如 Lhermitte sign, 卡 马 西平 或 茶 受 英 钠 可 能 有 效 - 度 治 西河 (duloxetine) 
和 普 瑞 巴林 (pregabalin) 对 神经 病理 性 疼痛 可 能 有 效 。 对 慢性 疼痛 如 痉挛 性 疼痛 ,可 选用 巴 氮 芬 
或 替 扎 尼 定 (tizanidine) 治疗 。 加 巴 喷 丁 (gabapentin) 和 阿 米 奉 林 (amitriptyline ) 对 感觉 异常 如 人 烧 
灼 感 . 紧 束 感 , 冶 痒 感 可 能 有 效 。 配 穿 加 压 长 袜 或 手套 对 缓解 感觉 异常 可 能 也 有 一 定 效果 。 

(5) 认 知 障 得 :目前 仍 缺乏 疗效 肯定 的 治疗 方法 。 可 应 用 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 如 多 奈 哌 齐 
(donepezil) 和 认 知 康复 治疗 - 

(6) 抑郁 :可 应 用 选择 性 5- 卷 色 胺 再 摄取 抑制 剂 (SSRI) 类 药物 。 心理 治疗 也 有 一 定 效果 。 

(7) 其 他 症状 :如 男性 患者 勃起 功能 障碍 可 选用 西 地 那 非 (sildenafil ) 治疗 。 眩 举 症 状 可 选择 
美 克 洛 嗪 (meclizine). 昂 丹 司 琼 (ondansetron ) 或 东 葛 戎 碱 (scopolamine ) 治疗 。 

【预后 】 

和 急性 发 作 后 患者 至 少 可 部 分 恢复 ,但 复发 的 频率 和 严重 程度 难以 预测 。 提 示 预 后 良好 的 因 
素 包 括 女 性 .高加索 人 .40 岁 以 前 发 病 . 单 病灶 起 病 ,临床 表现 视觉 或 感觉 障碍 .最初 2~5 年 的 低 
复发 率 等 ,出 现 锥 体系 或 小 脑 功能 障碍 提示 预后 较 差 。 尽 管 最 终 可 能 导致 某 种 程度 功能 障碍 ， 
但 大 多 数 MS 患者 预后 较 乐 观 , 约 半数 患者 发 病 后 10 年 只 遗留 轻 度 或 中 度 功 能 障碍 , 病 后 存活 
期 可 长 达 20~30 年 ,但 少数 可 于 数 年 内 死亡 。 
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视神经 硝 艇 炎 (neuromyelitis optica, NMO) 是 免疫 介 导 的 主要 累及 视神经 和 痊 赃 的 原 发 性 中 
枢 神 经 系统 炎 性 脱 骨 和 羔 病 。Devic (1894 年 ) 首次 描述 了 单 相 病程 的 NMO, 称 为 Devic 病 。 视 神 
经 举人 稻 炎 在 中 国 .日 本 等 亚洲 人 群 的 中 枢 神 经 系统 脱 禾 精 病 中 较 多 见 ,而 在 欧美 西方 人 故 中 较 
少见 。 

{ 病因 及 发 病 机 制 】 

NMO 的 病因 及 发 病 机 制 尚 不 清楚 。 长 期 以 来 关于 NMO 是 独立 的 疾病 实体 ,还 是 MS 的 亚 
型 一 直 存 在 争议 。 近 年 研究 发 现 CNS 水 通道 蛋白 4(aquaporin-4,AQP4) 的 抗体 ,是 NMO 较为 特 
异 的 免疫 标志 物 ,被 称 为 NMO-IgG。 与 MS 不 同 ,NMO 是 以 体液 免疫 为 主 .细胞 免疫 为 辅 的 CNS 
炎 性 脱 能 铺 病 。 由 于 NMO 在 免疫 机 制 .病理 改变 .临床 和 影像 改变 .治疗 和 预后 等 方面 均 与 MS 
有 差异 , 故 大 部 分 学 者 认为 NMO 是 不 同 于 MS 的 疾病 实体 

【 病理 

NMO 的 病灶 主要 位 于 视神经 和 消 艇 ,部 分 患 首 有 脑 部 非特 异性 病灶 ”病理 政变 是 皮质 与 站 
质 脱 艇 精 . 坏 爷 具 至 强 性 变 , 状 骨 病 灶 长 于 3 个 检 体 节 段 ,病灶 位 于 痊 入 中 央 , 脱 入 稍 及 急性 轴 
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索 损 伤 程度 较 重 ， 浸 润 的 炎 性 细胞 包括 巨 唾 细胞 .淋巴 细胞 (以 B 淋巴 细 胞 为 主 ) 中 性 粒 细胞 
及 嗜 酸 细胞 所 管 册 上装 可 克 抗 体 和 补体 呈 玫 百花 样 沉积 ,可 见 病灶 血管 透明 性 变 -。 

【临床 表现 ] 

1. 任何 年 龄 均 可 发 首 . 吾 均 年 龄 39 岁 . 女 : 男 比例 为 (5~10): 1。 

2. 单 侧 或 双 个 视神经 炎 ( oplie neuritis .ON ) 以 及 急性 次 蓄 炎 (myelitis) 是 本 病 主 要 表现 ,其 
初期 可 为 单纯 的 视神经 炎 或 背 盘 炎 , 亦 可 西 者 同时 出 现 ,但 多 数 先后 出 现 , 间 隔 时 间 不 定 。 

3. 视神经 炎 可 单眼 .双眼 问 隔 或 同时 发 病 。 多 起 病 急 ,进展 快 ,视力 下 降 可 至 失明 , 伴 眶 内 
疼痛 ,眼球 运动 或 按 卜 时 明显 眼底 可 见 视 神经 乳头 水 肿 , 晚 期 可 见 视神经 萎缩 ,多 遗留 显著 视 
力 障碍 。 

4. 着 般 炎 可 为 横贯 性 或 播 散 性 ,症状 常 在 几 天 内 加 重 或 达到 高 峰 , 表 现 为 双 下 肢 瘫 痪 、 双 侧 
感觉 障碍 和 尿 注 顺 . 用 程度 绞 重 ， 符 及 脑 干 时 可 出 现 眩 时 、 眼 起 、 复 视 、 顽 固 性 呢 逆 和 呕吐 ` 饮 水 
哈 咳 和 奉 咽 困难 。 根 性 神经 冶 , 冶 性 肌 痉 卒 和 Lhermitte sign 也 较为 常见 。 

5. 部 分 NMO 患者 可 伴 有 其 他 自身 免疫 性 疾病 ,如 系统 性 红斑 狼疮 .干燥 综合 征 、 混 合 结缔 
组 织 病 .重症 肌 无 力 .甲状 腺 切 能 亢进 、 笑 本 甲状 腺 炎 、 结 节 性 多 动脉 炎 等 ,血清 亦 可 检 出 抗 核 搞 
体 , 抗 SSA/SSB 抗体 , 抗 心 磷脂 抗体 等 . 

6. 经 典 Devic 病 为 单 时 相 病 程 .在 西方 多 见 。809%~90% 的 NMO 患者 呈现 反复 发 作 病程 ， 
称 为 复发 型 NMO ,常见 于 亚洲 人 群 .此 外 .有 一 些 发 病 机 制 与 NMO 类 似 的 非特 异性 炎 性 脱 髓 戎 
病 ,其 NMO-IgG 阳性 率 亦 较 高 。Wingerchuk 将 其 归纳 并 提出 了 视 神 
经 消 艇 炎 谱 系 疾病 (neuromvyelitis optica spectrum disorders, NMOSDs) 
的 概念 ,包括 :TD NMO;@) 病 变 限定 于 视神经 和 将 获 : 特 发 性 单 时 相 或 
复发 性 长 节 有 段 横 贵 性 疹 入 炎 (MRI 病灶 三 3 个 椎 体 节 段 ), 以 及 复发 性 
视神经 炎 或 同时 发 生 的 双 侧 视神经 炎 ;@@ 亚 洲 类 型 的 视神经 浓 髓 型 
多 发 性 硬化 (OSMS);CD 视 神经 炎 或 长 节 段 横贯 性 次 髓 炎 合 并 自身 免 
疫 性 疾病 ;@@ 视 神经 炎 或 痊 艇 炎 合 并 NMO 特征 的 颅 内 病灶 (下 丘脑 、 
腾 乃 体 、 脑 室 周 边 及 脑 干 )， 

【 辅助 检查 】 

1. 脑 硝 液 ” 细 胞 数 增多 显著 , 约 1/3 的 单 相 病 程 及 复发 型 患者 
MNC > 50 x 10VL; 复 发 型 患者 CSF 盘 白 增高 明显 , 脑 将 液 恰 白 电泳 可 
检 出 罕 克 隆 区 带 ,但 检 出 率 较 MS 低 。 

2. 血清 NMO-IgG(AQP4 抗 体 ) NMO 血清 AQP4 抗 体 多 为 阳性 ， 
而 MS 多 为 阴性 ,为 鉴别 NMO 与 MS 的 依据 之 一 。 血 清 NMO-IgG 是 
NMO 相对 特异 性 自身 抗体 标志 物 , 其 强 阳性 提示 疾病 复发 可 能 性 较 

大 , 细胞 转 梁 闻 接 免 疫 奖 光 法 检测 NMO-IgG 的 灵敏 度 和 特异 性 较 高 。 
3. MRI 检 查 ”NMO 患者 痊 入 MRI 的 特征 性 表现 为 次 八 长 节 段 
炎 性 脱 骨 稍 病 灶 , 连续 长 度 一 般 三 3 个 椎 体 节 段 , 轴 位 像 上 病灶 多 位 

- 兰 艇 中 央 ，, 畦 及 大 部 分 灰质 和 部 分 白质 (图 11-2)。 病 灶 主 要 见于 绒 
改 胸 段 ,急性 期 病灶 处 疹 艇 肿胀 ,严重 者 可 见 空 洞 样 改变 ,增强 扫描 
后 病灶 可 强化 。 颁 段 病灶 可 向 上 延伸 至 延 船 下 部 ,恢复 期 病变 处 月 昔 图 11-2 视神经 消 髓 炎 
缩 - 视神经 MRI 提示 受 味 视神经 肿胀 增 粗 , 立 加 权 像 呈 "轨道 样 ” MRI 表现 
增强 扫描 可 见 受累 视神经 有 小 条 状 强 化 表现 、 超 过 半数 患 。 萄 段 次 骨 MRI 扫描 全 加 
者 最 初 脑 MRI 检查 正常 . 随 病程 进展 ,复查 MRI 可 发 现 脑 内 脱 艇 畏 ” 权 像 可 见 纵向 延展 的 脱 挤 
病灶 ,多 位 于 皮质 下 区 .下 丘脑 .丘脑 .三 脑室 .四 脑室 周围 大 脑 脚 等 鞘 病 灶 ( 超 过 3 个 椎 体 
部 位 ,这 些 病 三 不 符合 MS 的 影像 诊断 标准 0 


[ 
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4. 视觉 诱发 电位 P100 洪 伏 期 显著 延长 ,有 的 波幅 降低 或 引 不 出 波形 ”在 少数 无 视力 障 
碍 患者 中 也 可 见 P100 延长 。 

5. 血清 其 他 自身 免疫 抗体 NMO 患者 可 出 现 血清 ANAs 阳性 ,包括 ANA , 抗 dsDNA , 抗 着 
丝 粒 抗体 (ACA). 抗 SSA 抗体 . 抗 SSB 抗体 等 。 

【诊断 及 鉴别 诊断 】 

1. 诊断 ”根据 同时 或 相继 发 生 的 视神经 炎 、 和 急性 横贯 性 或 播 散 性 痊 尽 炎 的 临床 表现 ,结合 
脑 和 举凡 MRI 以 及 NMO-IgG 血清 学 检测 结果 可 作出 临床 诊断 。 目 前 国内 外 普遍 采用 2006 年 
Wingerchuk 修订 的 NMO 诊断 标准 : 

(1) 必要 条 件 :视神经 炎 ;@ 急 性 冰 骼 炎 。 

(2) 支持 条 件 :@ 状 髓 MRI 异常 病灶 三 3 个 椎 体 节 段 ;@ 头 颅 MRI 不 符合 MS 诊断 标准 ; 
@@ 血 清 NMO-IgG 阳性 。 

具备 全 部 必要 条 件 和 支持 条 件 中 的 2 条 , 即 可 诊断 NMO。 

2. 鉴别 诊断 ”NMO 主要 与 MS 相 鉴别 , 根 据 两 者 不 同 的 临床 表现 .影像 学 特征 、 血 清 NMO- 
IgG 以 及 相应 的 临床 诊断 标准 进行 鉴别 ( 表 11-4)。 此 外 ,还 应 与 Leber 视神经 病 、 亚 急性 坏死 性 
冰 艇 病 、 亚 急性 联合 变性 、 疹 能 硬 痊 膜 动静 脉 瘘 , 梅 毒性 视神经 尝 藤 病 ,次 禾 小 脑 性 共 济 失调 、 遗 
传 性 痉 这 性 截瘫 ,消散 肿 癌 、 痊 长 血管 病 、 热 带 痉 挛 性 稚 竣 及 某 些 结缔 组 织 病 ,如 系统 性 红斑 狼 
疮 、 白 塞 氏 病 \ 干 燥 综合 征 、 系 统 性 血管 炎 等 伴 发 的 疹 艇 损伤 相 鉴 别 。 


表 11-4 ”视神经 脊髓 炎 与 多 发 性 硬化 的 鉴别 要 点 


临床 特点 视神经 疹 髓 炎 多 发 性 硬化 

种 族 亚洲 人 多 发 本 方 人 多 发 四 

前 驱 感 染 或 预防 接种 史 ”多 无 可 诱发 

发 病 年 龄 任何 年 龄 ,中 位 数 39 岁 儿童 和 50 岁 以 上 少见 ,中 位 数 29 岁 

性 别 ( 女 : 男 ) (5~10) : 1 二 1 

发 病 严重 程度 中 重度 多 见 轻 \ 中 度 多 见 

发 病 遗 留 障碍 可 致 育 或 严重 视力 障碍 不 致 育 

临床 病程 >85% 为 复发 型 , 较 少 发 展 为 继 发 进展 85% 为 复发 一 缓解 型 ,最 后 大 多 发 展 
型 ,少数 为 单 时 相 型 成 继 发 进展 型 ,10% 为 原 发 进展 型 ， 

5% 为 进展 复发 型 

LL 清 NMO-IgG 大 多 阳性 大 多 阴性 

讽 疹 液 细 胞 多 数 患 者 白细胞 >5 x 10%L, 少 数 患 者 ”多数 正常 ,白细胞 <50x10%L, 以 淋 
白细胞 >50x 10%L, 中 性 粒 细胞 较 常 巴 细胞 为 主 
见 , 其 至 可 见 嗜 酸 细胞 

讽 举 液 罕 克 隆 区 带 阳 性 。 较 少 见 ( 约 20% ) 常见 (国外 约 85% ) 

gG 指数 多 正常 多 增高 

洗 髓 MRI 长 湖 骨 病 灶 >3 个 椎 体 节 段 , 轴 位 像 多 尝 骨 病 灶 <2 个 椎 体 节 段 ,多 位 于 白 
位 于 疹 余 中 央 , 可 强化 质 , 可 强化 

MRI 无 ,或 点 片 状 .皮质 下 .下 丘脑 .丘脑 、 侧 脑室 劳 记 质 .皮质 下 白质 .小 脑 及 
导 水 管 周围 ,无 明显 强化 脑 干 ,可 强化 

【治疗 】 
视神经 硝 艇 炎 的 治疗 包括 急性 发 作 期 治疗 .缓解 期 治疗 和 对 症 治疗 。 
第 弦 1. 急性 发 作 期 治疗 ”首选 大 剂 旺 申 泌 尼龙 冲击 疗法 ,能 加 速 NMO 病情 缓解 。 从 lg/d 开始 ， 
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静脉 滴 注 3~4 小 时 . 共 3 大 . 剂 电 阶梯 依次 减 半 , 甲 泌 尼 龙 停 用 后 改 为 口服 泼 尼 松 1mg/ (kg'd)， 
逐渐 减 基 。 对 激 来 依 顿 性 患者 , 激 ! 慢 , 每 周 减 Smg, 至 维持 量 15~20mg/d, 小 剂量 激 
素 维 持 时 间 应 较 MS 长 一 些 。 对 甲 淡 尼 龙 冲 击 疗法 反应 差 的 患者 ,应 用 血浆 置换 疗法 可 能 有 一 
定 效果 。 一般 建 议 冒 换 3~5 次 ,每 次 用 血浆 2~3L, 多 数 置 换 1~2 次 后 见效 。 无 血浆 置换 条 件 者 ， 
使 用 静脉 滴 注 免疫 球 熏 所 (CIVIG ) 可 能 有 效 .用 量 为 0.4g/(kg*d), 静 脉 滴 注 ,一 般 连 续 用 5 天 
为 一 个 疗程 。 对 合谋 其 他 自身 人 狗 疫 疾病 的 患者 ,可 选择 激素 联合 其 他 免疫 抑制 剂 如 环 磷 酰 胺 
治疗 。 

2. 缓解 期 治疗 ”主要 通过 抑制 免 凑 达到 降低 复发 率 ,延缓 残疾 累积 的 目的 , 需 长 期 治疗 。 
一 线 药物 方案 包括 令 和 联 用 泌 尼 和 松 或 者 利 妥 背 单 抗 (rituximab )。 二 线 药 物 可 选用 环 磷 酰胺 、 
米 托 草本 、 吗 标 才 考 酚 栈 (mvyeophenolate mofetil, MMF) 等 ,定期 使 用 IVIG 或 间 断 血 浆 交换 也 可 
用 于 NMO 治疗 - 

(1) 硫 唑 咕 叭 : 按 2~3mg/(kg:d) 单 用 或 联合 口服 小 剂量 泼 尼 松 。 通 常 在 硫 唑 嗓 叭 起 效 后 
(2~3 个 月 ) 将 泌 尼 松 渐 减 世 : 用 药 期 间 震 严密 监测 血 常 规 及 肝 . 肾 功 能 。 

(2) 利 妥 背 单 抗 :一 种 针对 B 细胞 表面 CD20 的 单 克隆 抗体 ,用 法 :1000mg 静脉 滴 注 ,共用 2 
次 (间隔 2 周 ) 为 一 个 疗程 ,或 按 体 表面 积 375mg/nr 更 脉 滴 注 ,每 周 1 次 ,连用 4 周 为 一 疗程 , 间 
隔 6-9 个 月 可 进行 第 二 个 疗程 治疗 。 每 次 静脉 滴 注 前 1 小 时 使 用 止痛 药 ( 如 对 乙酰 氨基 酚 ) 和 
抗 过 敏 药 (如 茶 海 拉 明 ), 可 减少 输 注 相关 不 良 反应 的 发 生 并 降低 其 程度 。 

(3) 吗 蔡 麦 考 酚 酯 :又 称 霉 酚 酸 酯 ,其 活性 产物 是 霉 酚 酸 ,后 者 是 高 效 .选择 性 、 非 竞争 性 .可 
逆 性 的 次 黄 味 叭 单 核 音 酸 脱氧 酶 抑制 剂 ,可 抑制 鸟 味 叭 核 背 酸 的 经 典 合成 途径 ,对 淋巴 细胞 具 
有 高 度 选择 作用 。 通 常 1-3gd, 分 2 次 口服 . 单 用 或 联合 口服 小 剂量 滩 尼 松 ,其 不 良 反应 主要 为 
胃 肠 道 症 状 . 骨 散 抑制 和 机 会 性 感染 。 

(4) 环 磷酸 胺 :对 降低 年 复发 率 可 能 有 效 . 按 7~-25mg/kg 静脉 滴 注 ,每 月 1 次 ,共用 6 个 月 。 
可 同时 静脉 滴 注 美 司 钠 (uromitexan), 以 预防 出 血性 膀胱 炎 。 用 药 期 间 需 监测 血 常规 , 肝 肾 功 能 。 

(5) 米 托 总 醒 : 每 月 12mg/m , 共 6 个 月 .之 后 每 3 个 月 12mg/m", 共 9 个 月 。 

3. 对 症 治疗 ” 见 第 一 节 多 发 性 而 化。 

【 预后 】 

NMO 的 临床 表现 较 MS 严重 ,复发 型 NMO 预后 差 ,多 数 NMO 早期 的 年 复发 率 高 于 MS， 
导致 全 育 或 截瘫 等 严重 残疾 。5 年 内 约 有 半数 患者 单眼 视力 损伤 较 重 或 失明 , 约 50% 复发 型 
NMO 患者 发 病 5 年 后 不 能 独立 行走 。 与 MS 不 同 ,NMO 较 少 发 展 为 继 发 进展 型 。 


疾 
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急性 播 散 性 脑 桨 侨 炎 (acute disseminated encephalomyelitis, ADEM) 是 广泛 累及 脑 和 冰 角 白 
质 的 急性 炎症 性 脱 稀 鞘 疾 病 ,通常 发 生 在 感染 后 .出 疹 后 或 疫苗 接种 后 。 其 病理 特征 为 多 灶 性 、 
弥散 性 和 散 稍 脱 失 。 

【 病因 及 发 病 机 制 】 

ADEM 的 发 病 机 制 不 清 。 可 能 的 机 制 是 机 体 在 病毒 感染 .疫苗 接种 或 是 在 服用 某 些 药物 后 ， 
这 些 致 病因 子 侵犯 了 中 要 神经 系统 ,改变 了 其 抗 诛 性 ,或 是 由 于 某 种 因素 引起 了 隐藏 抗原 的 释 
放 , 机 体 不 能 识别 这 些 抗原 ,从 而 导致 机 体 发 生 针 对 自身 髓 精 的 免疫 攻击 。 

【病理 】 

病理 表现 主要 是 静脉 周围 出 现 炎 性 脱 丹 症 , 病 变 散 布 于 大 脑 \ 脑 干 小 脑 和 次 多 的 灰质 和 白 
质 , 以 白质 为 主 ,病灶 多 围绕 在 小 和 中 等 静脉 周 于 , 自 0.tmm 至 数 毫米 (融合 时 ) 不 等 , 脱 峰 精 区 


可 见 小 神经 胶 质 细胞 , 血管 周 半 有 炎 性 细胞 浸润 形成 的 血管 袖 套 。 常 见 多 灶 性 脑膜 浸润 ,程度 笔记 
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多 不 严重 。 

【 临床 表现 】 

1. 该 病 好 发 儿童 和 青 壮年 ,多 为 散发 ,无 季节 性 ,感染 或 疫苗 接种 后 1~2 周 急 性 起 病 , 脑 浓 
髓 炎 常 见于 皮疹 后 2~4 日 ,患者 常 在 疹 斑 消退 .症状 改善 时 突然 出 现 高 热 ,头痛 . 尖 异 .全身 酸痛 ， 
严重 时 出 现 痛 性 改作、 昏睡 和 深 错 迷 等 ; 丕 骨 受 累 可 出 现 受 损 平 面 以 下 的 四 肢 曾 或 截 次 ; 锥 外 系 
统 受 累 可 出 现 震 额 和 舞蹈 样 动作 ;小 脑 受累 可 出 现 共 济 运动 陪 碍 - 

2. 急性 坏死 性 出 血性 脑 脊 散 炎 (acute necrotizing hemorrhagic encephalomyelitis) 又 称 为 急性 
出 血性 白质 脑 炎 ,认为 是 ADEM 暴发 型 。 常 见于 青 半 年 2 可 有 有 pt 
起 病 急 又 ,病情 凶险 ,症状 体征 2~4 日 内 到 高 峰 , 死 亡 率 高 。 
加 深 、 烦 躁 不 安 . 痛 性 改作, 偏瘫 或 四 肢 瘫 ;CSF 压力 增高 、 负 胸 数 增 区 ;EEC GC 次 温 泥 活 ey ;CT 见 
大 脑 , 脑 干 和 小 脑 白 质 不 规则 低 密度 区 。 

【 辅助 检查 】 

1. 外 周 血 白细胞 增多 ,血沉 加 快 。 脑 状 液 压力 增高 或 正常 ,CSF 单 核 细胞 (MNC ) 增多 ,和 急 
坏死 性 出 血性 脑 养 散 炎 则 以 多 核 细胞 为 主 ,红细胞 常见 ,蛋白 轻 度 至 中 度 增高 ,以 IgG 增高 为 主 ， 
可 发 现 究 克 隆 带 。 

2. EEG 常见 弥漫 的 8 和 8$ 波 , 亦 可 见 丈 波 和 蒜 慢 复合 波 。 

3. CT 显示 和 白质 内 弥散 性 多 灶 性 大 片 或 斑 片 状 低 密度 区 ,急性 期 是 明显 增 强 效 应 。MRI 可 
见 脑 和 疹 散 灰白 质 内 散在 多 发 的 TT 低 信号 ,T, 高 信号 病灶 。 

【 诊断 及 鉴别 诊断 】 

1. 诊断 ”根据 感染 或 疫苗 接种 后 急性 起 病 的 脑 实质 弥漫 性 损 告 .脑膜 受累 和 痊 笑 炎症 
状 ,CSF-MNC 增多 、EEG 广泛 中 度 异常 .CT 或 MRI 显示 脑 和 兰 艇 内 多 发 散在 病灶 等 可 作出 临 
床 诊断 。 

2. 鉴别 诊断 

(1) 单纯 疱疹 病毒 性 脑 炎 :单纯 疱疹 病毒 性 脑 炎 高 热 . 抽 摘 多 见 ,急性 播 散 性 脑 疹 艇 炎 相 对 较 
少见 , 脑 痊 液 检查 前 者 单纯 疱疹 病毒 抗体 滴 度 增高 ,是 单纯 疱疹 病毒 性 脑 炎 MRI 表现 大 脑 颈 叶 、 
额 叶 的 长 T 长 也 异常 信号 ,而 ADEM 则 表现 为 弥漫 性 的 长 Ti\ 长 T, 异常 信号 ,以 自 质 损害 为 主 。 

(2) 多 发 性 硬化 :ADEM 与 MS 的 鉴别 要 点 见 表 11-5。 


表 11-5 ”急性 播 散 性 脑 疹 人 髓 炎 与 多 发 性 硬化 的 鉴别 要 点 


临床 特点 MS ADEM 

发 病 年 齿 的) 
性 别 女 > 男 无 性 别 差 异 
“感冒 样 " 前 驱 不 一 定 有 经 常 有 
脑病 症状 疾病 早期 很 少 常见 
惊 原 很 少 可 有 
发 病 次 数 多 次 单 次 多 见 , 少 数 为 复发 型 或 多 相 型 
MRI 的 灰白 质 大 片 病灶 很 少 经 常见 到 
MRT 追踪 改变 有 复发 和 新 病灶 出 现 病灶 可 消失 或 仅 有 少许 后 踪 症 
CSF 让 细胞 增多 很 少见 (车 有 ,不 多 于 50 个 ) 不 同 程度 
窦 克隆 带 经 常 阳 性 多 为 一 过 性 阳性 

对 皮质 激 泰 反应 很 好 首 常 好 
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【治疗 】 

早期 足下 应 用 入 皮质 激 索 是 治疗 ADEM 的 主要 方法 ,作用 机 制 是 抑制 炎 性 脱 通 鞘 的 过 程 ， 
减轻 脑 和 关 稀 的 充 租 水肿. 保护 血 脑 展 座 。 目前 主张 静 滴 甲 泼 尼龙 500~1000mg/d 或 地 塞 米松 
20mg/d 进行 冲击 治疗 .以 后 逐渐 减 为 泌 尼 松口 服 - 

对 糖 皮质 激 索 闻 效 不 侍者 可 考虑 用 血 半 置换 或 免疫 球 和 蛋白 冲击 治疗 。 

【预后 】 

ADEM 为 单 相 痢 种. 阁 得 亡 时 数 周 . 预 后 与 发 病 诱因 和 病情 的 严重 程度 有 关 , 多 数 患者 可 以 
恢复 。 据 报道 死 关 次 为 555~305f ,在 活 者 党 遗留 明显 的 功能 障碍 .儿童 恢复 后 常 伴 精神 发 育 迟 
灌 或 癫 首发 作 等 
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、 球 温 性 人 硬化 

弥漫 性 硬化 (diffuse sclerosis) 是 亚 急性 或 慢性 广泛 的 脑 白 质 脱 角 鞘 疾病 。Schilder (1912) 首 
先 以 弥漫 性 四周 脑 炎 (enacephalitis periaxalis diffusa) 报告 , 故 又 称 为 Schilder 病 。 

【病因 和 病理 】 

病因 思 今 未 明确 。 一 般 认为 届 于 自身 免疫 性 疾病 ,其 依据 是 : 脱 骨 精 病 灶 内 血管 周 且 有 淋 
巴 细胞 温润 , 约 半数 患者 的 脑 疹 液 IgG 升 高 。 因 此 有 人 认为 本 病 是 发 生 于 幼年 或 少年 期 严重 
MS 的 变异 型 。 

脱 久 征 病 变 常 侵犯 大 脑 半球 或 整个 脑 叶 ,病变 常 不 对 称 ,多 以 一 侧 枕 叶 为 主 ,也 可 对 称 性 受 
累 。 视神经 . 脑 干 和 痊 血 也 可 发 现 与 MS 相似 的 病灶 ,新 鲜 病灶 可 见 血管 周围 淋巴 细胞 浸润 和 巨 
此 细胞 反应 ,晚期 胶 质 细胞 增生 ,也 可 见 组 织 坏死 和 空洞 。 

[ 临床 表现 】 

1. 幼儿 或 青少年 期 发 病 , 男 性 较 多 。 多 呈 亚 急性 、 慢 性 进行 性 恶化 病程 ,停顿 或 改善 极为 军 
见 , 极 少 缓解 一 复发 。 

2. 视力 障碍 可 早期 出 现 视野 缺损 、 同 向 性 偏 育 及 皮质 育 等 ;也 常见 痴呆 或 智能 减退 .精神 障 
碍 ,皮质 逢 、 不 同 程度 偏瘫 或 四 肢 竣 和 假 性 延 护 性 麻 疝 等 ;可 有 疯 痛 发 作 、 共 济 失调 、 锥 体 束 征 、 
视 姑 头 水 肿 、 眼 肌 谍 痹 或 核 则 性 眼 肌 麻 六 、 眼 球 震 额 \ 面 竣 、 失 语 症 和 尿 便 失禁 等 。 

【 辅助 检查 】 

1. 脑脊液 ”细胞 数 正 常 或 轻 度 增多 ,蛋白 轻 度 增高 ,一 般 不 出 现 寡 克 隆 带 。 

2. 脑 电 图 ”可见 高 波幅 慢 波 占 优势 的 慢 波 出 现 。 多 见 视觉 诱发 电位 (VEP) 异常 ,与 视野 及 
视力 障 得 一 致 。 

3. CT 显示 脑 白 质 大 片 状 低 密度 区 ,以 枕 、 顶 和 里 区 为 主 ,累及 一 侧 或 两 侧 半球 ,多 不 对 
称 。 MRI 可见 脑 和 白质 Ti 低 信号 TD 高 信号 的 弥漫 性 病灶 。 

【诊断 及 鉴别 诊断 】 

1. 诊断 ”儿童 或 青少年 发 病 , 病 程 表 现 为 进行 性 发 展 ,临床 多 为 视力 障碍 ,智能 障碍 ,精神 
长 退 及 运动 障碍 等 脑 白质 广泛 受 损 的 表现 ,影像 学 上 多 为 脑 内 白质 ,尤其 是 单 侧 枕 叶 的 大 片 状 
及 条 稍 改变 ,根据 这 些 病 史 ,病程 及 特征 性 临床 表现 .并 结合 神经 影像 学 、CSF、EEG 等 辅助 检查 
综合 判定 ,可 作出 临床 诊断 ， 

2. 鉴别 诊断 ”本 病 临床 上 易 与 肾上腺 脑 白质 营养 不 良 (Cadrenoleukodystrophy ， ALD) 混 请 ， 
ALD 为 性 连锁 选 传 , 仅 昧 及 男性 , 尼 上 上 腺 萎缩 伴 周 围 神经 受累 及 NCV 异常 , 血 极 长 链 脂肪 酸 
(VELCFA) 含 基 增 暗 


第 十 一 章 ”中 枢 神 经 系统 脱 芋头 疾病 


【治疗 】 

本 病 目 前 尚 无 有 效 的 治疗 方法 ,主要 采取 对 症 及 支持 疗法 ,加 强 护理 .文献 报告 用 糖 皮质 
激素 和 环 磷 酰 胺 可 使 部 分 病例 临床 症状 有 所 缓解 。 

【预后 】 

本 病 预后 不 良 。 发 病 后 呈 进 行 性 恶化 ,多 数 患 者 在 数 月 至 数 年 内 死亡 ,平均 病程 6.2 年 ,但 
也 有 存活 十 余年 的 病例 。 死 因 多 为 合并 感染 。 


:、 同 心 加 性 便 化 


Balo 同心 圆 性 硬化 (concentric sclerosis) 又 称 Balo 病 , 较 少见 ,是 只 有 特异 性 病理 改变 的 大 
脑 白 质 脱 艇 攻 疾 病 , 即 病灶 内 艇 鞘 脱 失 带 与 艇 鞘 保 存 带 呈 同心 圆 层 状 交 末 排 列 ,形成 树木 年 轮 
状 改 变 , 故 名 之 。 镜 下 可 见 淋巴 细胞 为 主 的 炎 性 细胞 浸 间 .病变 分 布 及 临床 特点 与 多 发 ; 已 模 他 
相似 ,一般 认为 本 病 是 MS 的 变异 型 - 

本 病 临床 表现 :患者 多 为 青 壮年 ,急性 起 病 , 多 以 精神 障碍 ,如 沉默 妊 言 .淡漠 ,反应 迟钝 、 
无 故 发 笑 和 重复 语言 等 为 首发 症状 ,之 后 出 现 轻 偏瘫 .失语 、 眼 外 肌 床 辛 , 眼 球 浮动 和 假 性 延 丹 
性 麻痹 等 ;@ 体 征 包括 轻 偏 瘫 . 肌 张 力 增高 及 病理 征 等 ;@) MRI 显示 条 .所 . 桃 和 颈 叶 白质 洋葱 头 
样 或 树木 年 轮 样 黑白 相间 类 圆 形 病灶 ,直径 为 1.5~3cm, 共 有 3~5 个 环 相间 ;Ti 加权 像 上 低 信和 号 
环 为 脱 笑 稍 区 ,等 信号 为 正常 入 精 区 (图 11-3)。 


图 11-3 ”同心 圆 性 硬化 的 MRI 表现 


由 加权 像 (A) 和 FLAIR 像 (B) 显示 左 额 叶 、 双 顶 叶 和 白质 洋 撼 头 样 黑 让 相间 类 圆 形 病 灶 


治疗 上 可 试用 糖 皮质 激素 治疗 ,多 数 患 者 可 恢复 ,部 分 患者 死 于 并 发 症 。 
第 五 节 脑 白 质 营养 不 良 
脑 白质 营养 不 良 是 一 组 由 于 遗传 因素 人 不 能 完成 正常 发 育 的 疾病 ,代表 


性 病 有 异 染 性 脑 自 营养 不 良 .肾上腺 脑 白质 \ 良 等 。 这 组 疾病 儿童 多 见 , 神 经 系统 受 朱 
元 ,智能 .视力 .听力 .运动 . 共 济 . 肌 张 力 等 均 可 受 


第 十 一 章 ” 中枢 神经 系统 脱 散 猜 疾病 


-、 扣 染 性 脑 白质 营养 不 良 

异 染 性 脑 白 质 管 养 不 良 (metachromatic leukodvstrophy) 是 一 种 神经 鞘 脂 沉 积 病 。 呈 家 族 性 ， 
为 常 染色 体 隐 性 跑 传 ”本 病 是 22 号 染色 体 上 芳 基 硫 酯 酶 A (arylsulfatase-A) 基因 缺乏 ,导致 芳 
基 硫 酯 酶 A 人 不足 ,不 能 催化 硫 脑 任 脂 水 解 而 在 体内 沉积 ,引起 中 枢 神 经 系统 脱 锋 匡 。 发 病 率 为 
(0.8~2.5)710 万 

【 临床 表现 ] 

1. 幼儿 型 (1~4 岁 ) 多 见 , 男 多 于 女 .1~2 岁 发 育 正常 ,后 出 现 双 下 肢 无 力 , 步 态 异常 ,痉挛 和 
易 跌倒 ,华语 言 障碍 及 智能 减退 。 病 初 肤 反 射 活跃 ,周围 神经 受累 伴 腿 反 射 碱 弱 或 消失 。 可 有 
视力 减退 .视神经 萎缩 .斜视 .眼下 .上 肢 意向 1 看 咽 困难 等 。 

2. 少数 为 少年 型 ,成 人 型 极 少 。 常 以 精神 障碍 ,行为 异常 .记忆 力 减退 为 首发 症状 。 晚 期 出 
现 构 音 障碍 .四 肢 活动 不 灵活 . 锥 体 束 征 , 闹 性 发 作 、 共 济 失调 、 眼 肌 麻 痹 、 周 围 神经 病 等 。 晚 期 
可 见 视 乳 头 苍 门 鞭 缩 ,个 别 病例 偶 见 视网膜 稳 桃 红 点 。 

3. 屎 液 芳 基 硫酸 酯 栈 A 明显 缺乏 .活性 消失 , 硫 脑 营 脂 阳性 支持 本 病 诊 断 。 头 部 CT 可 见 
脑 自 质 或 脑室 劳 对 称 的 不 规则 低 密 度 区 ,无 占 位 效应 ,不 强化 。MRI 旦 T, 低 信 号 、 人 高 信号 。 
【诊断 】 

婴 幼 儿 出 现 进行 性 运 
灶 , 尿 液 芳 基 硫酸 酯 酶 A 


动 障碍 .视力 减退 和 精神 异常 ,CT 或 MRI 证 实 两 侧 半 球 对 称 性 白质 病 
血性 消失 . 即 可 临床 诊断 。 


【治疗 】 
目前 本 病 无 有 效 疗 法 . 仍 以 支持 和 对 证 治疗 为 主 。 基 因 疗 法 用 腺 病毒 等 载体 将 芳 基 硫酸 酯 


酶 A 基因 转 染 患 散 , 但 尚 处 于 探索 阶段 、 由 于 维生素 A 是 合成 硫 苷 脂 的 辅酶 , 患 儿 应 避免 
或 限制 摄 入 富 含 维生素 A 的 食物 。 

【预后 】 

本 病 预后 差 。 婴 幼 患 儿 发 病 后 1~3 年 常 央 四 上 肢 竣 而 围 床 不 起 , 伴 严重 语言 和 认 知 障碍 ,可 
存活 数 年 。 成 人 病例 进展 相对 缓慢 ,存活 时 间 较 长 。 


-、 笃 上 上 腺 脑 白质 营养 不 展 

肾上腺 脑 白 质 营养 不 良 (adrenoleukodystrophy,.ALD) 是 一 种 脂 质 代谢 障碍 病 。 呈 X 性 连锁 
隐 性 遗传 ,基因 定位 在 Xq28。 由 于 体内 过 氧化 物 酶 缺乏 .长 链 脂肪 酸 (C23~C30) 代谢 障碍 ,脂肪 
酸 在 体内 尤其 脑 和 肾上腺 皮质 沉积 ,导致 脑 和 白质 脱 通 畏 和 肾上腺 皮质 病变 。 

【病理 】 

枕 叶 、 顶 叶 及 矣 叶 白质 可 见 对 称 的 大 片 状 脱 艇 辅 病灶 ,可 坚 及 脑 干 .视神经 , 偶 累及 少 笛 ,周转 
神经 不 受 损 。 本 病 血 管 周围 炎 性 细胞 浸润 位 于 脱 艇 精 病 寺中 央 , 是 区 别 于 多 发 性 硬化 的 病理 特点 ， 
并 有 肾上腺 皮质 萎缩 . 奋 丸 问 质 纤维 化 和 输精管 萎缩 等 。 脑 内 和 肾上腺 中 含 大 量 长 链 脂肪 酸 。 

【 临床 表现 】 

1. 本 病 多 在 儿童 期 (5~14 岁 ) 发病, 通常 均 为 男孩 ,可 有 家 族 史 。 脑 部 损害 或 肾上腺 皮质 功 
能 不 全 均 可 为 首发 症状 ,病程 缓慢 进展 。 

2. 神经 系统 早期 症状 常 表现 为 学 龄 儿童 成 绩 退 步 ,个 性 改变 , 易 湛 、 公 笑 等 情感 障 
不 稳 和 上 上 肢 意向 性 震 关 等 ;晚期 出 现 偏瘫 或 四 肢 竣 、 假 性 延 锋 性 麻辣 .皮质 育 和 十 谷 等 ;重症 病 
例 可 见 痢 呆 , 癫 首发 作 和 去 大 脑 强直 等 。 

3. 痛 上 腺 皮质 切 能 不 足 表现 ,如 色素 沉着 ,肤色 变 黑 , 口 周 及 口腔 黏膜 . 乳 尝 、. 肘 和 腑 关 他 、 
会 及 和 胃 浊 等 处 明显 。 血 清 皮 质 类 固 醉 水平. 永 17- 状 类 固 醇 下 降 。 

4. CT 或 MRI 所 见 酷 似 其 他 脑 白 质 营养 不 良 ,.CT 可 见 黄 侧 脑 室 三 角 区 周围 白质 大 片 对 称 的 


| 
| 


中 


,i 


第 十 一 章 ”中 枢 神 经 系统 脱 链 蒜 疾病 


低 密度 区 ,有 增强 效应 。MRI 显示 两 侧 大 脑 白质 . 辜 胚 体 ,皮质 符 盘 束 , 视 束 等 较 对 称 分 布 异常， 
无 占 位 效应 ,边缘 可 增 强 ， 双 侧 脑室 后 部 白质 病变 为 主 , 呈 蝶 样 分 布 ,小 及 .及 门 质 也 可 受累 。 
【诊断 】 


男孩 出 现 步 态 不 稳 .行为 异常 ,偏瘫 皮质 育 . 耳 邦 等 ,缓慢 进行 性 加 重 , 上 应 状 虑 本 园 可 能 ， 由 
伴 肾上腺 皮质 功能 减退 表现 如 肤色 变 黑 ,ACTH 试验 异常 可 临床 诊断 。 血 清 或 皮肤 培养 成 [ 维 
细胞 中 长 链 脂 肪 酸 浓 度 高 于 正常 具有 诊断 价值 。 

临床 上 本 病 须 注意 与 其 他 类 型 脑 白质 营养 不 良和 Schilder 病 等 鉴别 

pi 】 

. 肾上腺 皮质 激素 替代 治疗 可 能 延长 生命 ,减少 色素 沉着 , 偶 可 部 分 缓解 神经 关系 统 症状 ,但 
通常 不 能 阻止 能 鞘 破坏 。 

2. 食用 富 含 不 饱和 脂肪 酸 饮食 ,避免 食用 含 长 链 脂 肪 酸 食物 。 65% 的 患者 服用 Lorezo 油 (三 
并 酸 革 油 上 与 三 酸 甘 油 酯 按 4 : 1 混合 )1 年 后 ,血浆 长 链 脂肪 酸 水 平 显 车 下 降 或 正常 .但 不 能 改 

变 已 发 生 的 神经 系统 症状 。 

【预后 】 


本 病 预后 差 ,一 般 在 出 现 神经 症状 后 1~3 年 死亡 。 


正常 ， 


第 六 节 ” 脑 桥 中 央 髓 鞘 溶 解 症 


脑 桥 中 央 丹 鞘 溶解 症 (central pontine myelinolysis, CPM) 是 以 脑 桥 基底 部 对 称 性 脱 伪 骨 精 为 病 
理 特征 的 疾病 。 多 在 电解 质 亲 乱 .营养 不 良 的 疾病 基础 上 发 生 - 

【病因 及 病理 】 

本 病 的 病因 不 明 。 半 数 以 上 的 患者 为 酒精 中 毒 晚期 ,也 可 见于 肾 衰 透析 后 . 肝 功 能 衰竭 、 肝 
移植 后 .淋巴 瘤 及 癌症 晚期 .营养 不 良 、 败 血 症 、 急 性 出 血性 胰腺 炎 和 严重 烧伤 等 。 低 钠 血 症 时 
脑 组 织 处 于 低 渗 状态 ,过 快 补充 高 渗 直 水、 纠正 低 钠 血 症 使 血浆 渗透 压 迅速 升 高 , 引 起 脑 组 织 脱 
水 和 血 脑 屏障 破坏 ,有 害 物质 透 过 血 脑 屏障 可 导致 血 铺 脱 失 。 

本 病 特征 性 病理 特点 是 , 脑 桥 基底 部 呈 对 
称 分 布 的 神经 纤维 脱 髓 辅 ,病灶 边界 清楚 , 直 
径 可 为 数 毫米 或 占据 整个 脑 桥 基底 部 ,也 可 累 
及 被 盖 部 。 神 经 细胞 和 轴 突 相对 完好 ,可 见 知 
史 细 胞 和 星 形 细胞 反应 。 

【 临床 表现 】 

1. 本 病 为 散发 ,任何 年 龄 均 可 发 生 , 儿 童 
病例 也 不 少见 。 本 病 的 显著 特点 是 ,患者 党 
为 慢性 酒精 中 毒 晚 期 或 常 伴 严 重 威胁 生命 的 
和 


患者 常 在 唇 are 突 发 四 肢 弛 缓 
ny 咀 [ 嚼 . 春 咽 及 言语 障碍 , 眼 震 及 眼球 凝视 
障碍 等 ,可 号 纺 黑 及 完全 或 不 完全 闭锁 综 合 征 

3. 脑 干 听觉 诱发 电位 (BAEP) 有 助 于 确 
定 脑 桥 病变 ,但 不 能 确定 病灶 范围 。 

4. MRI 可 发 现 脑 桥 基底 部 特征 性 蜗 晤 起 
膀 样 病灶 ,时 对 称 分 布 T 低 信号 、T 了 高 信号 ， 


图 11-4” 桥 脑 中 央 骨 蒜 溶 解 症 的 MRI 表现 
脑 MRI 扫描 FLAIR 像 可 见 脑 桥 基 底部 特征 性 蜡 
无 增强 效应 (图 11-4) 同好 膀 样 病灶 , 呈 对 称 分 布 高 信号 ,无 增强 效应 


第 十 一 章 “中枢 神 经 系统 脱 篮 鞘 疾病 


【 诊断 及 鉴别 诊断 】 
诊断 捍 作 汀 钙 中 败 进 专员 全 

缓 性 次、 假 性 适 
确诊 。 

2. 鉴别 诊断 “本 病 诺 与 脑 桥 基 底部 重 死 .肿瘤 和 多 发 性 硬化 等 鉴别 。MRI 显示 CPM 无 显 
著 占 位 效应 ,病灶 对 称 . 不 符合 血管 分 布 特征 . 随 病 情 好 转 可 恢复 正常。 

【治疗 ] 

1. 目前 CPM 仍 以 去 扶 及 对 竣 治 疗 为 主 .积极 处 理 原 发 病 。 纠 正 低 钠 血 症 应 缓慢 ,不 用 高 渗 
盐水 。 限 制 液体 入 绸 ,急性 期 可 用 二 如 醇 , 哄 塞 米 等 治疗 脑 水 肿 。 

2. 星期 用 大 剂 基 巍 皮 质 激 索 冲 击 疗 法 有 可 能 抑制 本 病 进 展 ,可 试用 高 压气 和 血浆 置换 。 

【预后 】 

多 数 CPM 患 省 预后 极 差 ,死亡 率 杠 高 ,可 于 数 日 或 数 周 内 死亡 。 少 数 存活 者 遗留 痉挛 性 四 
上 肢 竣 等 严重 神经 功能 障碍 . 偶 有 完全 康复 的 患 恤 。 


关 病 和 低 钠 血 症 纠 正 过 快 的 患者 ， 突然 出 现 四 肢 弛 
复 性 麻 闸 . 数 日 内 迅速 进展 为 闭锁 综合 征 , 应 高 度 怀疑 CPM 可 能 ,MRI 有 助 于 


( 楚 ” 兰 ) 


1. 中 枢 神 经 

2 多 发 性 硬化 依据 

3 发 性 硬化 的 临床 表现 有 
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6.，Wingerchuk (2006 年 ) 修订 的 视神经 切 
7. 视神经 消 天 如 何 治疗 ” 

8， 和 急性 播 遇 性 脑 天 滥 炎 的 临床 表现 有 哪些 特点 ? 

9. 最 上 腺 脑 白 质 营 养 不 良 的 临床 表现 有 哪些 特点 ? | 
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运动 障 但 性 疾病 Cmovement disorders) .以往 称 为 锥 体外 系 疾 病 (extrapyramidal diseases), 是 
一 组 以 随意 运动 迟缓 .不 自主 运动 .有 册 张 力 异 常 .姿势 步 态 障碍 等 运动 症状 为 主要 表现 的 神经 系 
统 疾病 ,大 多 与 基底 核 病变 有 关 - 
基底 核 是 大 脑 皮 质 下 一 纽 厌 质 核 团 .由 尾 状 核 . 壳 核 .苍白 球 .丘脑 底 核 和 黑 质 组 成 。 在 人 、 


党 运动 皮质 的 投射 纤维 ( 即 传 人 纤维 ), 其 传 出 
达 基 ;的 发 出 单位 一 一 内 侧 苍白 球 / 黑 质 网 状 部 。 
直接 通路 是 指 新 纹 状 体 一 内 侧 匠 白 球 / 黑 质 同 状 部 ,间接 通路 是 指 新 纹 状 体 一 外 侧 苍白 球 一 
丘脑 底 核 一 内 侧 巷 白 球 / 黑 质 网 状 部 。 基 底 核 传 出 纤维 主要 投射 到 丘脑 ( 腹 外 侧 核 、 腹 前 核 )， 
再 由 此 返回 到 大 脑 感 觉 运 动 皮质 ,对 皮质 的 运动 功能 进行 调节 (参见 第 二 章 第 一 节 )。 尾 状 核 、 
壳 核 还 接受 黑 质 致密 部 发 出 的 多 巴 腕 能 纤维 的 投射 ,此 通路 对 基底 核 输出 具有 重要 调节 
作用 。 

基底 核 病变 常 导 致 大 脑 皮质 一 基底 核 一 丘脑 一 大 脑 皮 质 环 路 活动 异常 。 例 如 , 黑 质 一 纹 状 
体 多 巴 腕 能 通路 病变 将 导致 基底 核 条 出 增加 ,皮质 运动 功能 受到 过 度 抑制 ,导致 以 强直 一 少 动 
为 主要 表现 的 由 金森 综合 征 ; 纹 状 体 . 丘 脑 底 核 病变 可 导致 基底 核 输 出 减少 ,皮质 运动 功能 受到 
过 度 易 化 , 导 敏 以 不 昕 主 运动 为 主要 表现 的 舞蹈 证 .投掷 症 。 在 帕 金 森 病 的 外 科 治疗 上 ,损毁 一 
侧 丘脑 底 核 或 内 侧 苍白 球 ,或 施加 高 频 电 刺激 作用 于 这 两 个 核 团 , 均 可 使 帕 金 森 病 的 对 侧 证 状 
获得 缓解 ,其 原理 即 基于 纠正 异常 的 基底 核 输 出 。 

帕 金 森 病 的 主要 病理 改变 是 黑 质 一 纹 状 体 多 巴 胺 能 通路 变性 。 以 享 廷 顿 病 为 代表 的 各 种 
舞蹈 症 的 主要 病变 部 位 在 纹 状 体 , 投 搓 症 的 病变 部 位 在 丘脑 底 核 。 但 某 些 以 运动 障碍 为 主要 表 
现 的 疾病 ,其 病变 部 位 尚未 明确 ,如 特 发 性 震 额 . 肌 张 力 障 得 等 。 

基底 核 病变 所 表现 的 姿势 与 运动 异常 被 称 作 锥 体外 系 症状 ,大 致 可 分 为 三 类 , 即 肌 张 力 异 
常 ( 过 高 或 过 低 )、 运 动 迟 组 .异常 不 自主 运动 ( 宕 颤 、 血 蹈 症 、 投 找 症 .手足 徐 动 症 、 肌 张力 障碍 )。 
一 般 没 有 夷 痪 ,感觉 及 共 济 运动 也 不 受累 。 根 据 临床 特点 ,运动 障碍 性 疾病 一 般 可 分 为 肌 张 力 
增高 一 运动 减少 和 肌 张 力 降 低 一 运动 过 多 两 大 症候 群 ,前 者 代表 性 疾病 为 帕 金森 病 ,后 者 代表 
性 疾病 为 部 廷 顿 病 。 

运动 障 得 性 疾病 具有 明显 的 运动 行为 症状 ,症状 诊断 大 多 不 难 ,典型 病例 一 望 便 知 。 例 如 ， 
一 个 动作 缓慢 、 面 部 表情 缺乏 ,行走 困难 外 加 静止 性 涯 闫 的 患者 便 会 想到 帕 金 森 病 ;扭转 痉挛 和 
其 他 肌 张 力 障碍 所 表现 的 广泛 性 或 局 限 性 姿势 异常 会 使 人 过 目 难 忘 ;舞蹈 手足 徐 动 症 所 表现 的 
稀奇 古怪 的 面部 表情 . 手 及 头 部 不 停 地 扭 动 .姿势 变幻 莫 测 ,还 有 偏 侧 投掷 症 患 者 的 粗大 快速 的 
投掷 样 动 作 均 有 显著 特点 。 运动 障 得 性 疾病 早期 或 轻 症 患者 有 时 诊断 并 不 容易 。 病 因 诊断 须 
依靠 详细 询问 病史 ,体检 和 选择 恰当 的 辅助 检查 。 
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第 十 二 章 ， 运动 障碍 性 疾病 
第 一 节 帕 金 森 病 


帕 金 森 病 (Parkinson disease,PD), 又 名 震 阁 麻 癖 (paralyvsis agitans), 是 一 种 党 见于 中 老年 的 


神经 系统 变性 疾病 ,临床 上 以 静止 性 起 额 .运动 迟缓 . 员 强 直 和 姿势 平衡 障 但 为 主要 特征 。 由 英 
国医 师 詹 姆 十 - 帕 金 森 (James Parkinson) 于 1817 年 首先 # 统 描述 “我国 65 岁 以 上 人 群 


总 体 患 病 率 为 1700/10 万 ,与 欧美 国家 相似 , 患 病 率 随 年 

【病因 及 发 病 机 制 】 
主要 病理 改变 为 黑 质 多 巴 胺 (DA) 能 神经 元 变性 死亡 ,但 为 何 会 引起 黑 质 多 巴 胺 能 神经 元 
变性 死亡 尚未 完全 明了 。 

1. 环境 因素 ”20 世纪 80 年 代 初 发 现 一 种 嗜 神经 毒 1- 甲 基 4- 稚 此 1,2,3,6- 四 和 氧 吡啶 
(MPTP) 在 人 和 灵 长 类 均 可 诱发 典型 的 帕 金森 综合 征 ,其 临床 .病理 .生化 及 对 多 巴赫 代 治 疗 的 反 
应 等 特点 均 与 人 类 帕 金 森 病 其 为 相似 。MPTP 在 脑 内 经 单 腕 氧化 酶 B(CMAO-B ) 众 化 转变 为 强 毒 
性 的 1- 甲 基 -4- 茶 基 - 吡啶 离子 (MPP'), 后 者 被 多 巴 胺 转运 体 (DAT) 选择 性 地 摄 入 黑 质 多 巴 胺 
能 神经 元 内 ,抑制 线粒体 呼吸 链 复 合 物 工 活性 ,使 ATP 生成 减少 ,并 促进 月 出 基 产 生 和 氧化 应 激 
反应 ,导致 多 巴 胺 能 神经 元 变性 ,丢失 。MPTP 在 化 学 结构 上 与 某 些 杀 虫 剂 和 除草 剂 相 似 , 有 学 
者 认为 环境 中 与 该 神经 毒 结构 类 似 的 化 学 物质 可 能 是 由 金森 病 的 病因 之 一 .并且 通 过 类 似 的 机 
制造 成 多 巴 胺 能 神经 元 变性 死亡 。 机 体内 的 物质 包括 多 巴 胺 代谢 也 会 产生 某 些 氧 自由 基 , 而 体 
内 的 抗 氧 化 功能 (如 还 原型 谷 胱 甘 肽 . 谷 胱 车 肽 讨 氧化 物 酶 等 ) 可 以 有 效 地 些 氧 自由 基 等 
有 害 物 质 。 可 是 在 帕 金 森 病 患者 的 黑 质 中 存在 复合 物 工 活性 和 还 原型 谷 胱 甘 肽 含量 明显 降低 . 
以 及 氧化 应 激增 强 ,提示 抗 氧化 功能 障 得 及 氧化 应 激 可 能 与 由 金森 病 的 发 病 和 病情 进展 有 关 。 

2. 遗传 因素 ”20 世纪 90 年 代 后 期 发 现在 意大利 .希腊 和 德国 的 个 别家 族 性 由 金森 病 患者 
中 有 的 a - 突 触 核 蛋 白 ( a -synuclein) 基因 突变 , 呈 常 染色 体 显 性 遗传 ,其 表达 产物 是 路 易 小 体 
的 主要 成 分 。 到 目前 至 少 发 现 有 10 个 单 基因 (Park 1~10) 与 家 族 性 帕 金 森 病 连锁 的 基因 位 点 ， 
中 6 个 致 病 基因 已 被 克隆 , 即 w -synuclein (Park 1,4q21-23)、Parkin ( Park 2,6q25.2-27)、UCH-LI 
(Park 5,4p14).PINK1( Park 6,1p35-36).DJ-1(Park 7, 1p36) 和 LRRK2( Park 8,12p11.2-q13.1) 基因 , 
Q -synuclein 和 LRRK2 基因 突变 呈 常 染色 体 显 性 遗传 , Parkin .PINK1 .DJ-1 基因 突 谈 呈 常 梁 色 体 
隐 性 遗传 。UCHL-1 基因 突变 最 早报 道 于 一 个 德国 家 庭 的 2 名 同胞 兄妹 ,其 遗传 模式 可 能 是 常 
染色 体 显 性 遗传 。 绝 大 多 数 上 述 基因 突变 未 在 散发 性 病例 中 发 现 , 只 有 LRRK2 基因 突变 见于 
少数 (1.5%-~6.1%) 散 发 性 帕 金 森 病 。 基 因 易 感性 如 细胞 色素 P450,D6 基因 等 可 能 是 帕 金 森 病 发 
病 的 易 感 因素 之 一 。 目前 认为 约 10% 的 患者 有 家 族 史 , 绝 大 多 数 患 者 为 散发 性 。 

3. 神经 系统 老化 ” 帕 金 森 病 主要 发 生 于 中 老年 人 ,40 岁 以 前 发 病 少 见 ,提示 神经 系统 老化 
与 发 病 有 关 。 有 资料 显示 30 岁 以 后 , 随 年 龄 增长 , 黑 质 多 巴 胺 能 神经 元 始 呈 退行 性 变 , 多 巴 胶 
能 神经 元 渐进 性 减少 。 尽 管 如 此 ,但 其 程度 并 不 足以 导致 发 病 , 老 年 人 群 中 患 病 者 也 只 是 少数 ， 
所 以 神经 系统 老化 只 是 由 金森 病 的 促 发 因素 。 

4. 多 因素 交互 作用 ”目前 认为 帕 金 森 病 并 非 单 因素 所 致 ,而 是 多 因素 人 交互 作用 下 发 病 。 除 
基因 突变 导致 少数 患者 发 病 外 ,基因 易 感性 可 使 患 病 几 率 增加 ,但 并 不 一 定 发 病 ,只 有 在 环境 因 
素 .神经 系统 老化 等 因素 的 共同 作用 下 ,通过 氧化 应 激 .线粒体 功能 兰 乱 ,蛋白酶 体 功能 障碍 . 炎 
性 和 (或 ) 免疫 反应 . 钙 稳 态 失衡 .兴奋 性 毒性 .细胞 凋 亡 等 机 制导 致 黑 质 多 巴 胺 能 神经 元 大 基 变 
性 .丢失 , 才 会 导致 发 病 . 

【 病理 】 

1. 基本 病变 “主要 有 两 大 病理 特征 ,其 一 是 黑 质 多 巴 胶 能 神经 元 及 其 他 含 色 素 的 神经 元 大 
量变 性 丢失 ,尤其 敏 密 区 多 巴 胺 能 神经 元 于 失 最 严重 ,再现 临床 症状 时 天 失 至 少 达 50%% 
以 二。 其 他 部 位 含 色素 的 神经 元 ,如 缆 广 . 脑 十 的 中 颖 核 .迷走 神经 背 核 等 也 有 较 明 显 的 丢失 、 


龄 增加 而 升 高 .男性 稍 高 于 女性 。 
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其 二 是 在 残留 的 神经 无 胞 质 内 出 现 嘲 酸性 包涵 体 . 即 路 易 小 体 (Lewy bodies), 由 细胞 质 蛋 白质 所 
组 成 的 玻璃 样 国志 ,二 中 天 有 笋 密 的 伟 心 .周围 有 细 丝 状 尝 圈 (filamentous halo)。a - 突 触 核 蛋 
自 (a-synoclein). 江 未 、 热 休克 信和 让 是 形成 路 易 小 体 的 重要 成 分 , 闹 明 这 些 重要 成 分 在 帕 金 森 病 
发 病 机 制 中 的 作用 已 成 为 由 茄 的 侠 究 热点 -近年 来 Braak 提出 了 帕 金森 病 发 病 的 六 个 病理 阶段 ， 
认为 帕 金 森 病 的 痢 弄 改变 并 正 由 中 脑 开始 ,而 是 始 于 延 般 、X 运 动 神经 背 核 .前 嗅 核 等 结 
构 , 随 疾病 进展 .逐渐 持 及 脑 改 一 号 皮质 、 这 对 于 进一步 认识 帕 金 森 病 的 早期 病理 改变 ， 
寻找 到 该 病 的 时 时 生物 标点 物 , 实 现 对 病 病 的 早期 诊断 及 有 效 的 神经 保护 治疗 共有 重要 意义 

2. 生化 改变 时 质 多 巴 腔 能 神经 元 通过 黑 质 - 纹 状 体 通 路 将 多 巴 胺 输送 到 纹 状 体 ， 参与 基 
底 炉 的 运动 调 竹 。， 册 于 由 金森 疾 叫 者 的 思 质 多 巴 胺 能 神经 元 显著 变性 丢失 , 黑 质 一 纹 状 体 多 巴 
胺 能 通路 变性 , 纹 状 体 多 马 胺 违 质 水 平 显 车 降低 . 降 至 70%~80% 以 上 时 则 出 现 临床 症状 。 多 巴 
胺 递 质 降低 的 程度 与 患 玫 的 症状 严重 度 星 正 相 关 : 
纹 状 体 中 多 巴 胶 与 乙 陛 胆 厂 (CACh) 两 大 递 质 系 统 的 功能 相互 持 抗 ,两 者 之 间 的 平衡 对 基底 
核 运动 功能 起 阁 重 此 调节 作用 纹 状 体 多 巴 胶水 平 显著 降低 ,造成 乙酰 胆 碱 系统 功能 相对 亢进 。 
这 种 递 质 失 衔 及 皮质 一 基底 核 一 丘脑 一 皮质 环 路 活动 率 乱 和 肌 张 力 增高 动作 减少 等 运动 症状 
的 产生 密切 有 有 关 ， 中 脑 一 边 : 统 和 中 脑 一 皮质 系统 的 多 巴 胺 水 平 的 显著 降低 是 智能 减退 、 情 


襄 障 得 等 高 级 神经 活动 异常 的 生化 此 础 ， 多 巴 葵 代 治疗 药物 和 抗 胆 不 能 药物 对 帕 金 森 病 的 治 
疗 原理 正 是 基于 纠正 这 种 北 质 大 衡 
【 临床 表现 ] 


发 病征 龄 平均 约 55 岁 ,多 见于 60 岁 以 后 .40 岁 以 前 相对 少见 。 男性 略 多 于 女性 。 隐匿 起 病 ， 

运动 症状 (motor symptonis) 家 亲 始 于 一 人 上 - 肢 ， 逐 Ea 及 同 侧 下 肢 ， 再 波及 对 侧 上 肢 及 下 胶 。 

(1) 静止 性 震 闸 (static tremor): 常 为 首发 症状 .多 始 于 一 侧 上 肢 远 端 ,静止 位 时 出 现 或 明显 ， 
随意 运动 时 减轻 或 停止 ,紧张 或 激动 时 加 剧 , 入 睡 后 消失 。 典 型 表现 是 拇指 与 示 指 呈 " 搓 丸 样 ” 
(pill-rolling) 动作 ,频率 为 4~6Hz。 令 患 者 一 侧 肢 体 运动 如 握拳 或 松 拳 ,可 使 另 一 侧 肢体 震颤 更 
明显 ,该 试验 有 助 于 发 现 早期 轻微 定 颜 。 少 数 患者 可 不 出 现 震 颜 ,部 分 患者 可 合并 轻 度 姿势 性 
在 闸 (postural tremor)。 

(2) 肌 强 直 (rigidity):; 被 动 运动 关节 时 阻力 增高 , 且 旦 一致 性 ,类 似 穹 曲 软 铝 管 的 感觉 , 故 称 

“ 馈 管 样 强直 ”(lead- Pipe rigidity ); 在 有 静止 性 宕 闸 的 患者 中 可 感到 在 均匀 的 阻力 中 出 现 断 续 停 
顿 ,如 同 转动 贞 轮 , 称 为 “齿轮 样 强直 ”(cogwheel rigidity)。 四 肢 、 躯 和 干 、 颈 部 肌 强直 可 使 患者 出 
现 特殊 的 屈曲 体 姿 ,表现 为 头 部 前 倾 , 颈 王 俯 届 , 肘 关 节 屈 曲 , 腕 关节 伸 直 ,前 臂 内 收 , 揽 及 膝 关 
节 略 为 弯 遇 。 

(3) 运动 迟缓 间 运 动 减少 ,动作 缓慢 笨拙。 早期 以 手指 精细 动作 如 解 
或 扣 纽 扣 、. 系 四 爱 慢 ,逐渐 发 展 成 全 面 性 随意 运动 减少 .迟钝 ,晚期 因 合 并 肌 张 力 增 
重 , 导 致 起 床 、 翻身 均 有 困难 。 体检 见面 容 呆 板 , 双 眼 凝 视 , 明 目 减 少 ,酷似 “面具 脸 ”(masked 
face); 口 、. 咽 . 肚 肌 运动 徐 缓 时 ,表现 语 速 变 慢 , 语 音 低调 ;书写 字体 越 写 越 小 ,呈现 "小 字 征 ” 
(micrographia); 做 快速 重复 性 动作 如 拇 . 示 指 对 指 时 表现 运动 速度 缓慢 和 幅度 减 小 。 

(4) 姿势 障碍 (postural instability): 在 疾病 期 ,表现 为 走路 时 患 侧 上 上肢 摆 辟 幅度 减 小 或 消 
撩 ,下 肢 拖 勋 。 随 病情 进展 ,步伐 逐渐 变 小 变 慢 ,启动 .转弯 时 步 态 障碍 尤为 明显 , 自 坐 位 .下 位 
起 立时 内 难 - ee Mi as bs A i , 称 为 冻结 


th brady mesa 


2 re non-motor symptoms) MD 利生 go 象 ， I 于 二 运动 证 
状 而 发 生 


() 感觉 际 供 :疾病 显 期 即 可 出 现 蝇 觉 减退 Chyposmia) 或 睡 眼 障碍 快速 眼 动 期 睡眠 


Es 


过 
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行为 异常 (rapid eye movement sleep behavior disorder)。 中 .晚期 带 丰 肢体 麻木 .疼痛 。 有 些 患 者 
可 伴 有 不 安 腿 综合 征 (restless leg syndrome, RLS)。 

(2) 自主 神经 功能 障碍 :临床 常见 ,如 便秘 、 多 汗 . 浇 脂 性 皮炎 (油脂 面 ) 等 ， 存 咽 活动 减少 可 
导致 流 泛 。 疾 病 后 期 也 可 出 现 性 功能 减退 .排尿 障碍 或 体位 性 低 血 压 

(3) 精神 障碍 : 近 半 数 患 者 伴 有 抑郁 ,并 常 伴 有 焦虑 。 约 15%~30% 的 叫 玫 在 疾病 晚期 发 生 
认 知 障碍 乃至 痴呆 ,以 及 幻觉 ,其 中 视 幻 觉 多 见 。 


【 辅助 检查 】 
1. 血 、 脑 峭 液 ”常规 检查 均 无 异常 , 脑 脊 液 中 的 高 香草 酸 (HVA) 含 此 可 降低 。 
2. 影像 学 CT MRI 检查 无 特征 性 改变 ,PET 或 SPECT 检查 有 辅助 诊断 价值 。 以 5F- 多 巴 


作 示 踪 剂 行 多 巴 摄取 PET 显 像 可 显示 多 巴 胺 递 质 合 成 减少 ;用 I-B -CIT. "Te-TRODAT-1 作 
示 踪 剂 行 多 巴 胺 转运 体 (DAT) 功能 显 像 可 显示 显著 降低 ,在 疾病 早期 其 至 亚 临 床 期 即 能 显示 降 
低 ; 以 “I-IBZM 作 示 踪 剂 行 D, 多 巴 胺 受 体 功 能 显 像 其 活性 在 早期 呈 失 神经 超 敏 ,后 期 低 敏 。 

3. 其 他 嗅觉 测 试 可 发 现 早期 患者 的 嗅觉 减退 ;经 颅 超声 (transcranial sonography,TCS) 可 
通过 耳 前 的 听 骨 窗 探测 黑 质 回声 ,可 以 发 现 大 多 数 PD 患者 的 黑 质 回声 增强 ;心脏 间 础 芋 甲 肽 
(metaiodobenzylguanidine, MIBG ) 闪烁 照相 术 可 显示 心脏 交感 神经 元 的 功能 ,人 研 究 提示 早期 PD 
患者 的 总 MIBG 摄取 量 减 少 。 

【诊断 及 鉴别 诊断 】 

我 国 帕 金 森 病 及 运动 障碍 学 组 在 英国 脑 库 帕 金森 病 诊 断 标 准 基础 上 制定 的 中 国 由 金森 病 
诊断 标准 主要 是 依据 中 老年 发 病 ,缓慢 进展 性 病程 , 必 备 运动 迟缓 及 至 少 具备 前 止 性 震 精 
直 或 姿势 平衡 障碍 中 的 一 项 , 偏 侧 起 病 , 对 左旋 多 巴 治 疗 敏感 即 可 作出 临床 诊断 ( 表 12-1)。 


表 12-1 中 国 帕 金森 病 的 诊断 标准 


诊断 标准 1. 运动 减少 ”启动 随意 运动 的 速度 缓慢 。 疾 病 进 展 后 ,重复 性 动作 的 运动 速度 及 
( 必 备 标准 ) 幅度 均 降 低 


2. 至 少 存在 下 列 1 项 特征 ”外 肌肉 储 直 ;@ 静 止 性 宕 辣 4~6Hz;@ 姿 势 不 稳 ( 非 原 发 
性 视觉 前庭 ,小脑 及 本 体感 受 功能 障碍 造成 ) 


支持 标准 1. 单 侧 起 病 
(必须 具备 3 项 或 2. 静止 性 起 颜 
3 项 以 上 特征 ) 3. 逐渐 进展 
4. 发 病 后 多 为 持续 性 的 不 对 称 性 受累 
5. 对 左旋 多 巴 的 治疗 反应 良好 (70% ~100% ) 
6. 左旋 多 巴 导致 的 严重 的 异动 症 
7. 左旋 多 巴 的 治疗 效果 持续 5 年 或 5 年 以 上 
8. 临床 病程 10 年 或 10 年 以 上 
排除 标准 . 反复 的 脑 座 中 发 作 史 , 伴 帕 金 森 病 特征 的 阶梯 状 进展 


1 

(不 应 存在 的 情况 ) 2. 反复 的 脑 损伤 史 
3. 明确 的 脑 炎 史 和 (或 ) 非 药物 所 致 动 眼 危 象 

4. 在 症状 出 现时 ,正在 应 用 抗 精神 病 药物 和 和 (或) 多 巴 受 耗竭 剂 

5. 1 个 以 上 的 亲属 患 病 

6. CT 扫描 可 见 颅 内 肿瘤 或 交通 性 脑 积 水 

7. 接触 已 知 的 神经 毒物 

8. 病情 持 

9. 用 大 剂 旺 左旋 多 巴 治 疗 无 效 ( 除 外 吸收 障碍 ) 

10. 发 病 3 年 后 , 仍 是 严格 的 单 侧 受 崇 

11. 出 现 其 他 神经 系统 症状 和 体征 ,如 重 直 放 视 麻 癖 . 共 济 失调 ,时 期 好 有 严重 的 自主 
神经 受累 ,严重 的 痴呆 ,化 有 记忆 力 . 寺 语 和 执行 功能 障 侍 , 锥 体 束 征 阳 性 等 


解 或 发 展 迅 速 
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本 病 主要 街 与 示 他 原因 引起 的 由 金森 综合 征 鉴别 ( 表 12-2)。 
表 12-2 ” 帕 金 森 病 与 帕 金 森 综 合 征 分 类 


1. 原 发 性 
原 发 性 帆 金 者 


少年 型 由 金森 综合 征 
. 继 发 性 (后 天 
感染 : 脑 炎 后 
用 神经 名 


iD 


刊 笑 平 . 甲 氢 氨 普 胺 、a- 甲 基 多 巴 、 锂 . 氮 桂 利 味 \ 桂 利 嗪 
.一氧化碳 、 鳃 \ 东 ,二 硫化 碳 、 甲 醇 乙 醇 


其 他 :甲状 黎 腺 功能 哎 常 .甲状腺 功能 减退 . 肝 竹 脑病 . 脑 奖 、 正 常 颇 压 性 脑 积 水 
ee 2 


家 族 性 基底 该 钴 化， 家 族 性 
多 系统 变性 (由 
进行 性 核 上 性 麻 
合 征 .皮质 基底 核 


起 


和 


变性 、 帕 金森 综合 征 一 痴呆 一 肌 碎 缩 性 侧 索 硬化 复 
偏 侧 帕 金森 综合 征 


1. 继 发 性 帕 金 森 综 合 征 ”共同 特点 是 有 明确 病因 可 寻 , 如 感染 药物. 中毒、. 脑 动脉 硬化 、 外 
伤 等 ,相关 病史 是 鉴别 诊断 的 关键 。 继 发 于 甲 型 脑 炎 后 的 帕 金 森 综合 征 ,目前 已 罕见 。 多 种 药 
物 均 可 引起 药物 性 由 金森 综合 征 ,一般 是 可 逆 的 。 拳击 手中 偶 见 头 部 外 伤 引起 的 帕 金 森 综合 征 。 
老年 人 基底 核 区 多 发 性 腔 陈 性 梗死 可 引起 血管 性 帕 金 森 综 合 征 ,患者 有 高 血压 动脉 硬化 及 卒 
中 史 , 步 态 障 但 较 明 显 , 震 闯 少见 ， ee 

2. 伴 发 于 其 他 神经 变性 疾病 的 帕 金 森 综 合 不 少 神经 变性 疾病 具有 帕 金 森 综 合 征 表 
现 。 这 些 神经 变性 疾病 各 有 其 特点 ,有 些 有 遗 ty 有 些 为 散发 性 , 除 程度 不 一 的 帕 金 森 样 表现 
外 ,还 有 甚 他 征象 ,如 不 自主 运动 .垂直 性 眼球 凝视 障碍 (见于 进行 性 核 上 性 麻痹) 直立 性 低 
压 (Shy-Drage r 综合 征 ) 小 脑 性 共 济 失调 (橄榄 脑 桥 小 脑 萎缩 ). 早 期 出 现 且 严 重 的 痢 果 和 视 幻 觉 
(路 易 体 痴呆 ) .角膜 色素 环 ( 肝 豆 状 核 变性 )\ 皮 质 复合 感觉 缺失 和 锥 体 束 征 (皮质 基底 核 变性 ) 等 。 
另外 ,这 些 疾病 所 伴 发 的 由 金森 症状, 常 以 强直 、 少 动 为 主 ,静止 性 震颤 很 少见 ,都 以 双 侧 起 病 ( 除 
皮质 基底 核 变 性 外 ), 对 左旋 多 巴 治疗 不 敏感 。 

3. 其 他 ”PD 早期 患者 尚 需 鉴别 下 列 疾病 :临床 较 常 见 的 原 发 性 震颤 ,1/3 有 家 族 史 ， 各 
段 均 可 发 病 , 姿 势 性 或 动作 性 震颤 为 唯一 表现 ,无 肌 强 直 和 运动 迟缓 ,饮酒 或 服用 普 蔡 洛 尔后 
申 可 显著 减轻 。 抑 郁 症 可 伴 青 贫乏 、 ee dhe 
药 治疗 有 效 。 早 期 帕 金 森 病 症状 限于 一 侧 肢 体 ,患者 常 主诉 一 侧 肢 体 无 力 或 不 灵活 , 若 无 震 闸 ， 
易 误 诊 为 脑 血管 病 ,仔细 体检 易于 鉴别 。 

[【 治疗 】 

世界 不 同 国家 己 有 多 个 帕 金 森 病 治疗 指南 ,在 参照 国外 治疗 指南 的 基础 上 ,结合 我 国 的 实 
际 ,我 国 帕 金 森 病 及 运动 障碍 学 组 专家 制定 的 中 国 帕 金森 病 治 疗 指南 如 下 。 

{一 ) 治疗 原则 

1. 综合 治疗 ”应 对 PD 的 运动 症状 和 非 运动 症状 采取 综合 治疗 .包括 药物 手术、 康复 、 心 
理 治 疗 及 护理 。 药 物 治疗 作为 首选 ,上 且 是 整个 治疗 过 程 中 的 主要 治疗 手段 .手术 治疗 则 是 药物 
治疗 的 - -种 有 效 补 充 手 段 ， 目 前 应 用 的 治疗 手段 ,无 论 药物 或 手术 ,只 能 改善 症状 .不 能 有 效 地 
阻止 病情 的 发 展 ,昌盛 法 治 意 因此 ,治疗 不 能 仅 顾 及 限 前 ,而 不 沽 虑 将 来 。 


KS 
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2. 用 药 原则 ”以 达到 有 效 改善 症状 ,提高 生活 质量 为 目标 。 坚 持 “ 剂 央 泣 定 ”"、“ 以 最 小 剂 
量 达 到 满意 效果 ”; 治疗 应 遵循 一 般 原则 ,也 应 强调 个 体 化 特点 ,不 同 患 者 的 用 药 选 择 不 仅 要 考 
虑 病情 特点 ,而且 要 考虑 患者 的 年 龄 .就 业 状 况 .经 济 承受 能 力 等 因素 . 尽 基 导 倪 或 减少 药物 的 
副作用 和 并 发 症 。 

(二 ) 药物 治疗 

1. 保护 性 治疗 ”目的 是 延缓 疾病 的 发 展 ,改善 患者 的 症状 - 原则 上 ,PD 一旦 被 诊断 就 应 及 
时 予以 保护 性 治疗 。 目 前 临床 上 作为 保护 性 治疗 的 药物 主要 是 单 腕 氧化 酶 B 型 (MAO-B) 抑 制 
剂 。 曾 报道 司 来 吉 兰 + 维生素 下 ( 即 deprenyl and tocopherol antioxidative therapy of Parkinsonism， 
DATATOP) 治疗 可 推迟 左旋 多 巴 使 用 的 时 间 及 延缓 疾病 发 展 ( 约 9 个 月 ), 笛 沙 击 兰 为 新 一 代 
MAO-B 抑制 剂 ,其 推迟 疾病 进展 的 证 据 强 于 司 来 吉 兰 。 有 多 项 临床 试验 提示 多 巴 胶 受 体 (DR) 
激动 剂 和 大 剂量 辅酶 Q10 可 能 有 神经 保护 作用 。 

2. 症状 性 治疗 早期 帕 金 森 病 (Hoehn-Yahr 【 ~ 本 级 ) 

(1) 何 时 开始 用 药 :疾病 早期 若 病情 未 影响 患者 的 生活 和 工作 能 力 , 应 鼓励 患者 坚持 工作 ， 
参与 社会 活动 和 医学 体 疗 ,可 暂缓 给 予 症 状 性 治疗 用 药 ; 若 有 影响 , 则 应 予以 症状 性 治疗 。 

(2) 首选 药物 原则 

1) 老年 前 (<65 岁 ) 患者 , 且 不 伴 智能 减退 ,可 有 如 下 选择 :中 非 麦 角 类 DR 激动 剂 ; 
@@ MAO-B 抑制 剂 ,或 加 用 维生素 下 ;@@ 金 刚 烷 胺 : 若 震 额 明显 而 其 他 抗 PD 药物 效果 不 佳 则 可 
选用 抗 胆 碱 能 药 ; 国 复 方 左旋 多 巴 + 儿 茶 酚 一 氧 位 一 甲 基 转 移 酶 (COMT) 抑制 剂 , 即 达 灵 复 
(stalevo);@ 复 方 左旋 多 巴 :一 般 在 @ .@、@ 方 案 治 疗效 果 不 佳 时 加 用 。 

首选 药物 并 非 完全 按照 以 上 顺序 , 需 根据 不 同 患者 的 情况 ,而 选择 不 同方 案 。 若 顺应 美国 、 
欧洲 治疗 指南 应 首选 四 方案 ,也 可 首选 @ 方 案 , 或 可 首选 四 方案 ; 若 由 于 经 济 诛 因 不 能 承受 高 价 
格 的 药物 , 则 可 首选 @@ 方 案 ;车 因 特 殊 工作 之 需 , 力 求 显著 改善 运动 症状 ,或 出 现 认 知 功能 减退 ， 
则 可 首选 合 或 @ 方 案 , 或 可 小 剂量 应 用 久 、@ 或 @ 方 案 时 ,同时 小 剂量 合用 名 方案 。 

2) 老年 ( 宇 65 岁 ) 患者 ,或 伴 智能 减退 :首选 复方 左旋 多 巴 , 必 要 时 可 加 用 DR 激动 剂 、 
MAO-B 抑制 剂 或 COMT 抑制 剂 。 葵 海 索 尽 可 能 不 用 ,尤其 老年 男性 患者 , 因 有 较 多 副作用 , 除 
非 有 严重 震颤 ,并 明显 影响 患者 的 日 常 后 活 能 力 。 

(3) 治疗 药物 

1) 抗 胆 碱 能 药 :主要 有 葵 海 索 (benzhexol), 用 法 1~2mg,3 次 /日 。 此 外 有 丙 环 定 、. 甲 磺 酸 茶 
扎 托 品 、 东 蕊 营 碱 、 环 戊 丙 醇 和 比 哌 立 登 。 主 要 适用 于 震颤 明显 且 年 轻 患者 ,老年 患者 慎 用 , 闭 
角 型 青光眼 及 前 列 腺 肥大 患者 禁用 。 主 要 副作用 有 口 干 . 视 物 模糊 ,便秘 .排尿 困难 ,影响 智能 ， 
严重 者 有 幻觉 .妄想 。 

2) 金刚 烷 胺 (amantadine): 用 法 50~100mg,2~3 次 / 日 ,末次 应 在 下 午 4 时 前 服用 。 对 少 动 、 
强直 . 震 颜 均 有 改善 作用 ,对 伴 异动 症 患者 可 能 有 帮助 。 副 作用 有 不 当 .神志 模糊 、 下 上 肢 网 状 青 
斑 . 躁 部 水 肿 等 , 均 较 少见 。 肾 功能 不 全 , 交 痢 .严重 胃 溃疡 .肝病 患者 慎 用 ,哺乳 期 妇女 禁用 。 

3) 复方 左旋 多 巴 (从 丝 肝 左 旋 多 巴 . 卡 比 多 巴 左旋 多 巴 ): 驿 今 仍 是 治疗 本 病 最 基本 、 最 有 效 
页 .强直 ,运动 迟缓 等 均 有 较 好 疗效 。 初 始 用 量 62.5~125mg,2~3 次 /日 ,根据 病情 
而 渐 增 剂量 至 疗效 满意 和 不 出 现 不 良 反应 为 止 , 餐 前 1 小 时 或 餐 后 1 个 半 小 时 服药 。 人 复方 左旋 
多 巴 有 标准 片 . 控 释 片 水溶 片 等 不 同 剂 型 。@ 复 方 左 旋 多 巴 标准 片 : 有 美 多 芭 (madopar) 利息 
(sinemet);@ 复 方 左旋 多 巴 控 释 剂 : 有 美 多 芭 液 体 动力 平衡 系统 (madopar-HBS) 和 息 宁 控 释 片 
(sinemet CR), 特 点 是 血 药 浓度 比较 稳定 , 且 作 用 时 间 较 长 ,有 利于 控制 症状 波动 ,减少 每 日 的 服 
药 次 数 ,但 生物 利用 度 较 低 ,起 效 缓慢 , 故 将 标准 片 转换 为 控 释 片 时 ,每 日 首 剂 寡 提 前 服用 , 剂 世 
应 作 相应 增加 ; 鲍 弥 散 型 美 多 芭 (madopar dispersible): 特 := 易 在 水 中 溶解 ,便于 口服 ,吸收 和 起 
效 快 , 且 作 用 时 间 与 标准 片 相仿 。 适 用 于 晨 优 ,和 餐 后 “关闭 ”状态 .看 咽 困 难 患 者 。 


第 十 二 章 ”运动 障碍 性 疾病 


副作用 有 周 | 由 往 和 中 枢 性 两 类 .前 者 
动 . 异 动 症 和 精神 症状 等 ”活动 性 消化 道 


为 恶心 .呕吐 、 低 血压 、 心 律 失常 ( 偶 见 ); 后 者 有 症状 波 
疡 者 慎 用 , 闭 角 型 青光眼 精神病 患者 禁用 。 

4) DR 激动 剂 : 11 阐 大 多 DR 激动 剂 为 首选 药物 ,尤其 用 于 年 轻 患 者 病程 初期 。 
因为 这 类 长 半 误 期 着 剂 能 避免 对 纹 状 体 突 触 后 膜 DR 产生 “脉冲 ” 样 刺 激 , 可 以 减少 或 推迟 运动 
并 发 症 的 发 生 : 激动 剂 均 应 从 小 剂 世 开始 ,. 渐 增 剂 量 至 获得 疗效 而 不 出 现 副 作用 为 止 。 副 
作用 与 复方 左旋 多 巴 相 似 .不 同 之 处 是 症状 波动 和 异动 症 发 生 率 低 , 而 体位 性 低 血 压 和 精神 症 
状 发 生 率 较 高 。DR 激动 剂 有 两 种 类 型 .麦角 类 包括 省 隐 亭 (bromocriptine)、 培 高 利 特 (pergolide)、 
Qa- 二 氧 帮 和 角 隐 (dihydroergocryptine), 卡 麦角 林 (cabergoline) 和 麦角 乙 腺 (lisuride); 非 麦角 类 
包括 普 拉 克 索 (pramipexole). 风 匹 尼 风 Cropinirole) 吡 贝 地 尔 (piribhedil 入 罗 替 高 汀 (rotigotine) 和 
阿 扑 吗啡 (apomorphine)。， 支 角 类 DR 激动 剂 会 导致 心脏 淤 膜 病 变 和 肺 胸膜 纤维 化 现 已 不 主张 


使 用 ,其 中 培 癌 利 特 国内 已 俘 用 ;目前 尚未 发 现 非 麦 角 类 DR 激动 剂 有 该 副作用 。 目 前 国内 上 市 
的 非 麦 角 类 DR 激动 剂 有 :中 吡 贝 地 尔 片 :初始 剂量 50mg, 每 日 1 次 ,或 易 产 生 不 良 反应 患 


者 可 改 为 25mg, 每 日 2 次 .第 二 癌 增 至 50mg. 每 日 2 次 ,有 效 剂量 150mg/ 日 ,分 3 次 口服 ,最 大 
不 超过 250mg/ 日 ;四 普 拉 克 索 : 初 始 剂 基 0.125mg, 每 日 3 次 (个 别 易 产 生 副 反应 患者 则 为 1~2 
次 ), 每 周 增加 0.125mg, 每 日 3 次 ,一般 有 效 剂量 0.5~0.75mg, 每 日 3 次 ,最 大 不 超过 4.5mg/ 日 。 
国内 上 市 的 麦角 类 DR 激动 剂 有 :中 省 隐 亭 ;0.625mg, 每 日 1 次 ,每 隔 5 天 增加 0.625mg, 有 效 刘 
恒 375~15mg/d, 分 3 次 口服 ;加 a- 二 气 麦 角 隐 训 :2.5mg, 每 日 2 次 ,每 隔 5 天 增加 2.5mg, 有 效 
剂量 30~50mg/ 日 ,分 3 次 口服 。 上 述 4 种 药物 之 间 的 剂量 转换 为 : 吡 贝 地 尔 : 普 拉 克 索 : 溴 隐 
亭 : a- 二 氧 麦 角 隐 亭 =100 : 1 : 10 : 60- 


5) MAO-B 抑制 剂 :其 能 阻止 脑 内 多 巴 胺 降解 ,增加 多 巴 胺 浓度 。 与 复方 左旋 多 巴 合用 可 增 
强 疗效 ,改善 证 状 波动 , 单 用 有 轻 度 的 症状 改善 作用 。 目 前 国内 有 司 来 吉 兰 (selegiline) 和 即将 
有 雷 沙 吉 兰 (rasagiline)。 司 来 吉 兰 的 用 法 为 2.5~5mg, 每 日 2 次 ,应 早 、 中 午 服 用 , 勿 在 傍晚 或 晚 
上 应 用 ,以 免 引起 失 虐 ,或 与 维生素 EE 2000IU 合用 (DATATOP 方案 ); 雷 沙 吉 兰 的 用 法 为 Img, 每 


日 1 次 ,早晨 服用 ;新 剂型 zydis selegiline (口腔 黏膜 崩 解 剂 ) 的 吸收 作用、 安全 性 均 好 于 司 来 吉 
兰 标准 片 ,用 法 为 1.25~2.5mg/d ,目前 国内 尚未 上 市 。 胃 溃疡 者 慎 用 , 禁 与 5- 羟色胺 再 摄取 抑制 
剂 (SSRI) 合用 。 

6) 儿 茶 酚 一 氧 位 一 甲 基 转 移 酶 (COMT) 抑制 剂 : 轧 他 卡 朋 (entacapone) 和 托 卡 朋 (tolcapone ) 
通过 抑制 左旋 多 巴 在 外 周 的 代谢 ,使 血 桨 左旋 多 巴 浓度 保持 稳定 ,并 能 增加 其 进 脑 量 。 托 卡 朋 
还 能 阻止 脑 肉 多 巴 胶 降 解 ,使 脑 内 多 巴 胺 浓度 增加 。COMT 抑制 剂 与 复方 左旋 多 巴 合用 ,可 增强 
后 者 的 疗效 ,改善 证 状 波动 。 恩 托 卡 朋 每 次 100~200mg, 服 用 次 数 与 复方 左旋 多 巴 次 数 相同 , 若 
每 日 服用 复方 左旋 多 巴 次 数 较 多 ,也 可 少 于 复方 左旋 多 巴 次 数 , 须 与 复方 左旋 多 巴 同 服 , 单 用 无 
效 。 达 灵 复 是 由 恩 他 卡 朋 、 左 旋 多 巴 和 卡 比 多 巴 组 合成 的 一 种 制剂 ,应 用 便利 ,疾病 早期 首选 治 
疗 可 能 预防 或 延迟 运动 并 发 症 的 发 生 。 托 卡 朋 每 次 100mg, 每 日 3 次 ,第 一 剂 与 复方 左旋 多 巴 
司 服 ,此 后 间隔 6 小 时 服用 ,可 以 单 用 ,每 日 最 大 剂量 为 600mg。 副作用 有 腹泻 头痛、 多 汗 \ 口 干 、 
和 


=| 


同 
转氨酶 升 高 .腹痛 . 尿 色 变 黄 等 。 托 卡 朋 有 可 能 导致 肝 功 能 损害 , 须 严 密 监 测 肝 功 能 ,尤其 在 用 
药 前 3 个 月 。 

3. 症状 性 治疗 一 一 中 期 帕 金 森 病 治疗 (Hoehn-Yahr 而 级 ) 车 在 早期 阶段 首选 DR 激动 剂 、 
司 来 吉 兰 .金刚 烷 胶 或 抗 胆 碱 能 药 治疗 的 患者 ,发 展 至 中 期 阶段 时 , 则 症状 改善 往往 已 不 明显 ， 
此 时 应 添加 复方 左旋 多 巴 治疗 ; 若 在 早期 阶段 首选 低 剂量 复 方 左旋 多 巴 治疗 的 患者 , 钙 状 改善 
往往 也 不 显著 ,此 时 应 适当 增加 剂量 ,或 洲 加 DR 激动 剂 . 司 来 吉 兰 或 金刚 烷 胺 ,或 COMT 抑制 
剂 。 在 中 期 阶段 有 些 患 省 也 会 产生 运动 并 发 症 或 和 非 运 动 症状 ,具体 处 理 详 见 晚期 PD 治疗 。 

4. 症状 性 治疗 有 晚期 帆 金 森 病 治疗 (Hoehn-Yahr IV ~ VY 级 ) 晚期 由 金森 病 的 剧 
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求 改善 运动 症状 , 男 一 方面 需 处 理 一 些 伴 发 的 运动 并 发 症 和 非 运动 症状 

(1) 运动 并 发 症 的 治疗 :运动 并 发 症 ( 症 状 波动 和 异动 症 ) 是 晚期 患者 在 治疗 中 最 琼 手 的 副 
作用 ,治疗 包括 药物 剂量 .用 法 等 治疗 方案 调整 和 手术 治疗 (主要 是 脑 深部 电 刺 激 术 )。 
1) 症状 波动 的 治疗 :症状 波动 (motor fluctuation) 主要 有 两 种 形式 :J 疗 效 减 退 (wearing- 
off) 或 剂 末 现 象 (end of dose deterioration): 指 每 次 用 药 的 有 效 作用 时 间 缩 短 , 症 状 随 血液 药物 
浓度 发 生 规 律 性 波动 ,可 增加 每 日 服药 次 数 或 增加 每 次 服药 剂 基 ,或 改 用 绥 释 剂 ,或 加 用 雷 沙 

吉 兰 或 思 他 卡 朋 (治疗 剂 末 现 象 的 A 级 证 据 ), 也 可 加 用 DR 激动 剂 ;@“* 开 一 关 ” 现象 (on-off 
phenomenon): 指 症状 在 突然 缓解 (“ 开 期 ") 与 加 重 (“ 关 期 ” ) 之 间 波 动 ，“ 开 期 " 常 伴 异动 症 ;多 
见于 晚期 患者 ,处 理 困难 ,可 应 用 长 效 DR 激动 剂 ,或 皮下 持续 得 注 左旋 多 巴 中 酯 或 乙 酯 。 

2) 异动 症 的 治疗 :异动 症 (abhnormal involuntary movements,AIMs) 又 称 为 运动 隧 碍 (dyskinesia)， 
常 表现 为 不 自主 的 舞蹈 样 . 肌 张力 障碍 样 动作 ,可 累及 头面 部 .四 收 . 驱 和 于。 主要 有 三 种 形式 : 
OO 剂 峰 异 动 症 (peak-dose dyskinesia): 常 出 现在 血液 药物 浓度 高 峰 期 (用 药 1~2 小 时 ), 与 用 药 过 
量 或 多 巴 胺 受 体 超 敏 有 关 ,减少 复方 左旋 多 巴 单 次 剂量 可 减轻 异动 症 , 晚 届 # 同 时 加 用 DR 
激动 剂 ;@ 双 相 异 动 症 (biphasic dyskinesia): 在 剂 初 和 剂 末 均 可 出 现 ,机 制 未 详 ,治疗 较 困 难 ;可 
尝试 增加 复方 左旋 多 巴 每 次 用 药剂 量 及 服药 次 数 ,或 加 用 DR 激动 剂 ;@ 肌 张力 障 但 (dystonia); 
表现 为 足 或 小 腿 痛 性 肌 疼 挛 , 多 发 生 于 清晨 服药 之 前 ,可 在 睡 前 服用 复方 左旋 多 巴 控 释 剂 或 长 
效 DR 激动 剂 ,或 在 起 床 前 服用 弥散 型 多 巴 丝 午 或 标准 片 ;发 生 于 “ 关 " 期 或 “ 开 ” 期 的 肌 张 力 障 
碍 可 适当 增加 或 减少 复方 左旋 多 巴 用 量 。 

(2) 非 运 动 症状 :包括 感觉 障碍 .自主 神经 功能 障碍 .精神 障 但 等 。 对 它们 的 治疗 必须 遵循 
一 定 的 原则 。 

1) 感觉 障碍 :包括 麻木 ,疼痛 .痉挛 、 睡 眠 障碍 .嗅觉 障碍 等 。 其 中 睡眠 障 但 很 常见 ,主要 有 
失眠 、RBD、RLS。 失 眠 若 与 夜间 的 帕 金 森 病 运动 症状 相关 , 睡 前 需 加 用 复方 左旋 多 巴 控 释 片 。 
若 伴 有 RLS 者 , 睡 前 加 用 DR 激动 剂 。 

2) 自主 神经 功能 障碍 :最 常见 有 便秘 ,其 次 有 泌尿 障 得 和 体位 性 低 血 压 等 。 对 于 便秘 , 增 
加 饮水 量 和 高 纤维 含量 的 食物 对 大 部 分 患者 行 之 有 效 , 停 用 抗 胆 碱 能 药 , 必 要 时 应 用 通 便 药 。 
有 泌尿 障碍 的 患者 需 减少 晚餐 后 的 摄 水 量 ,也 可 试用 奥 昔 布 宁 ` 黄 若 碱 等 外 周 抗 胆 碱 能 药 。 体 
位 性 低 血 压 患者 应 适当 增加 盐 和 水 的 摄 人 量 , 睡 喉 时 抬 高 头 位, 穿 弹力 裤 , 不 宜 快速 改变 体位 ， 

Qa- 肾上腺 素 能 激动 剂 米 多 君 治疗 有 效 。 

3) 精神 障碍 :精神 症状 表现 形式 多 种 多 样 , 如 生动 的 梦境 . 抑 邦 .焦虑 .错觉 幻觉. 欣 快 ` 轻 
踩 狂 ,精神 错乱 和 意识 模糊 等 。 治 疗 原则 是 : 若 与 抗 帕 金 森 病 药物 有 关 , 则 须 依次 逐 减 或 停 用 抗 
胆 碱 能 药 .金刚 烷 胺 . 司 来 吉 兰 或 DR 激动 剂 , 待 症状 明显 缓解 乃至 消失 为 止 。 对 经 药物 调整 无 
效 的 严重 幻觉 .精神 错乱 .意识 模糊 可 加 用 非 经 典 抗 精神 病 药 如 氨氮 平 、 唑 硫 平 、 奥 氮 平 等 。 对 

于 认 知 障碍 和 痴呆 ,可 应 用 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 ,如 利 斯 的 明 (rivastigmine)、 多 奈 哌 齐 (donepezil)、 加 
兰 他 敏 (galantamine ) 或 石 杉 碱 甲 (huperzine A)。 

(三 ) 手术 及 干细胞 治疗 

早期 药物 治疗 显效 ,而 长 期 治疗 疗效 明显 减退 ,同时 出 现 异 动 症 者 可 考虑 手术 治疗 。 需 强 
调 的 是 手术 仅 是 改善 症状 ,而 不 能 根治 疾病 , 术 后 仍 需 应 用 药物 治疗 ,但 可 减少 剂量 。 手 术 须 严 
格 掌握 适应 证 , 帕 金 森 乔 加 综合 征 是 手术 的 禁忌 证 。 对 处 于 早期 帕 金 森 病 .药物 治疗 显效 的 患 
者 ,不 推荐 手术 治疗 。 手 术 对 肢体 震 额 和 (或 ) 肌 强直 有 较 好 疗效 ,但 对 蝶 体 性 中 轴 症 状 如 姿势 
步 态 障 但 无 明显 疗效 。 手 术 方 法 主要 有 神经 核 毁 损 术 彻 脑 深部 电 刺 激 术 (DBS),DBS 因 其 相 
对 微 创 、 安 全 和 可 调控 性 而 作为 主要 选择 。 手 术 苇 点 包括 苍白 球 内 侧 部 .丘脑 腹 中 间 核 和 压 脑 
底 核 。 

有 临床 试验 显示 将 异体 胚胎 中 脑 冉 质 细 胞 移植 到 患者 的 纹 状 体 , 可 纠 止 多 巴 胺 递 质 缺 乏 ， 
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改善 帕 金 森 病 的 运动 症状 .但 此 项 技术 存在 供 体 来 源 有 限 及 伦理 问题 。 正 在 兴起 的 干细胞 ( 包 
括 诱 导 型 多 能 二 细胞 .胚胎 干细胞 .神经 干细胞 . 骨 散 基质 干细胞 ) 移植 结合 神经 营养 因子 基因 
治疗 等 有 望 克服 这 一 障 码 ,是 正在 探索 中 的 一 种 较 有 前 景 的 新 疗法 。 

(四 ) 中 医 、 康 复 及 心理 治疗 

中 药 或 针 颁 和 康复 演 疗 作为 辅助 手段 对 改善 症状 也 可 起 到 一 定 作 用 。 对 患者 进行 语言 \ 进 
食 , 走 路 及 各 种 目 常 生活 训练 和 指导 ,日常 生活 帮助 如 设 在 房间 和 卫生 间 的 扶手 、 防 滑 橡 胶 桌 
垫 ,大 把 手 餐 具 等 ,可 改善 生活 质 此 。 教育 与 心理 疏导 也 是 不 容 忽 视 的 辅助 措施 。 

【预后 】 

本 病 是 一 种 慢性 进展 ; 


此 次 病 . 无 法 治愈 。 在 临床 上 常 采用 Hoehn-Yahr 分 级 法 (分 5 级 ) 记 
录 病 情 轻重 。 患 者 运动 功能 障 储 的 程度 及 对 治疗 的 采用 统一 帕 金森 病 评 分 量 表 ( UPDRS)。 
多 数 ! 病 的 前 几 年 可 继续 工 
硬 活动 困难 , 终 至 不 能 起 床 .最 后 党 
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肝 豆 状 核 变性 (hepatolenticular degeneration, HLD) 又 称 威尔逊 病 (Wilson disease, WD), 于 
1912 年 由 Samuel A.K.Wilson 首先 描述 . 是 一 种 遗传 性 铜 代谢 障碍 所 致 的 肝 硬 化 和 以 基底 核 为 
主 的 脑 部 变性 疾病 。 临 床 特征 为 进行 性 加 重 的 锥 体外 系 症状 、 精 神 症状 、 肝 硬化 、 肾 功能 损害 及 
角膜 色素 环 (Kayser-Fleischer ring,K-F 环 )。 

本 病 的 患 病 率 各 国 报道 不 一 ,一般 在 (0.5~3)/10 万 ,欧美 国家 罕见 ,但 在 意大利 南部 和 西 
里 岛 ,罗马尼亚 某 些 地 区 日 本 的 某 些 小 岛 , 东 欧 犹太 人 及 我 国 的 患 病 率 较 高 。 

【 病因 及 发 病 机 市 | 

本 病 的 病因 和 发 病 机 制 十 分 复杂 ,先后 提出 了 六 种 发 病 学 说 , 即 胃 肠 道 对 铜 的 吸收 增多 , 铀 
蓝 蛋 白 异常 .异常 蛋白 质 的 存在 、 胆 道 排 铜 障碍 、 溶 酶 体 缺陷 ,控制 基因 突变 ,这 些 均 未 能 满意 
解释 而 逐渐 被 否定 。1985 年 WD 基因 被 精确 定位 于 13q14.3,1993 年 WD 基因 被 克隆 。WD 是 
基因 突变 导致 的 遗传 性 疾病 ,其 基因 突变 的 数目 众多 ,已 达 295 种 ,而 且 突 变 的 类 型 相当 复杂 ， 

突变 较 少 而 复合 杂 合 突变 (携带 两 个 不 同 突变 ) 多 见 。 目 前 证 实 ATP7B 基因 突变 是 本 病 的 
主要 原因 ,ATP7B 基因 主要 在 肝脏 表达 ,表达 产物 P 型 铜 转运 ATP 酶 (ATP7B 酶 ) 位 于 肝 细 胞 
Golgi 体 ,负责 肝 细 胞 内 的 铜 转运 。 由 于 其 功能 部 分 或 全 部 天 失 , 不 能 将 多 余 的 铜 离子 从 细胞 内 
转运 出 去 ,使 过 量 铜 离子 在 肝 、 脑 . 肾 、 角 膜 等 组 织 沉积 而 致 病 。 然 而 ATP7B 酶 如 何 改变 导致 发 
病 至 今 仍 未 关 明 。 此 外 尚 有 数 十 种 蛋白 如 "伴侣 蛋白 " 与 WD 的 发 病 相关 ,它们 对 WD 的 发 病 
究竟 起 什么 作用 , 目前 尚 不 清楚 。 

【 病理 】 

病理 改变 主要 累及 肝 、 脑 . 肾 、 角 膜 等 处 。 肝 脏 外 表 及 切面 均 可 见 大 小 不 等 的 结 节 或 假 小 叶 ， 
病变 明显 者 像 坏 死 后 性 肝 硬 变 , 肝 细胞 常 有 脂肪 变性 ,并 含 铜 颗粒 。 电 镜 下 可 见 肝 细 胞 内 线 粒 
体 变 致 密 , 线 粒 体 央 消失 , 粗 面 内 质 网 断裂 。 脑 部 以 过 核 最 明显 ,其 次 为 苍白 球 及 尾 状 核 ,大 脑 
皮质 亦 可 受 侵 。 壳 核 最 早 发 生变 性 ,然后 病变 范围 逐渐 扩大 到 上 述 庄 结构 。 壳 核 萎缩 , 岛 叶 皮 
质 内 陶 , 壳 核 及 尾 状 核 色素 沉着 加 深 ,严重 者 可 形成 空 润 。 镜 检 可 见 这 核 内 神经 元 和 藤 精 纤维 
显著 减少 或 完全 消失 , 胶 质 细胞 增生 。 其 他 受累 部 位 镜 下 可 见 类 似 变化 。 在 角膜 边缘 后 弹力 层 
及 内 皮 细 胞 质 内 ,有 棕 黄 色 的 细小 铜 颗粒 沉积 。 

【临床 表现 】 

多 见于 5~35 岁 ,少数 可 述 至 成 年 期 , 男 稍 多 于 女 。 以 肝脏 症状 起 病 者 平均 年 龄 的 11 岁 ,以 
神经 症状 抱 病 省 六 均 年 龄 约 19 岁 。 


c, 


去 


证 
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1. 神经 症状 ”主要 是 锥 体外 系 症状 ,表现 为 肢体 舞蹈 样 及 手足 徐 动 样 动作 , 肌 张 力 障 碍 , 怪 
是 这 者 静止 性 .意向 性 或 姿势 性 震 额 , 肌 强 直 , 运 动 迟缓 , 构 寻 在 咽 用 难 , 屋 则 姿势 及 慌张 
步 态 等 。20 岁 之 前 起 病 常 以 肌 张力 障碍 . 帕 金 森 综 合 征 为 主 , 年 龄 更 大 者 多 表现 号 频 . 振 踊 样 或 
投掷 样 动作 。 小 脑 损害 导致 共 济 失调 和 语言 障碍 , 锥 体系 损害 出 现 腿 反 册 亢 进 .病理 反射 和 假 
性 延髓 麻痹 等 ,下 丘脑 损害 产生 肥胖 ,持续 高 热 及 高 血压 ,少数 患者 可 有 冯 痫 发 作 。 病情 常 缓慢 
发 展 , 呈 阶段 性 缓解 或 加 重 , 亦 有 进展 迅速 者 ,特别 是 年 轻 

2. 精神 症状 ”主要 表现 为 情感 障碍 和 行为 异常 ,如 淡漠 .抑郁 、 和 
怪异 .攻击 行为 .生活 懒散 等 ,4 本 有 和 和 人 自杀 等 

3. 肝脏 症状 约 80% 患者 发 生 肝 脏 受 损 的 征象 。 大 多 数 表现 为 . 4 重 如 性 慢性 肝病 证 状 
群 ,如 倦 仍 .无 力 .食欲 缺乏 、 ris 、 肝 肿 大 
或 缩小 . 脾 肿 大 及 腺 功能 元 进 . 蔓 首 .腹水 . 几 
蛛 痣 .食管 静脉 曲张 破裂 出 血 及 上 肝 性 脑病 等 。 
10%~30% 的 患者 发 生 慢 性 活动 性 肝炎 ,少数 
患者 呈现 无 证 状 性 肝 ` 胜 和 肿 大 ,或 仅 转氨酶 持 
续 升 高 。 因 肝 损 害 还 可 使 体内 激素 代谢 异常 ， 


导致 内 分 泌 nk 内 帘 其 延迟 、 月 经 不 调 
或 闭经 ,男性 。 极 少数 患者 以 急 


性 肝 衰 竭 和 急性 溶血 性 贫血 起 病 , 多 于 短期 
内 死亡 。 
4. 眼 部 异常 K-F 环 是 本 病 最 重要 的 体 
征 , 见 于 95%~98% 患者 , 绝 大 多 数 双 腿 , 个 别 
为 单眼 。 大 多 在 出 现 神经 系统 受 损 征象 时 就 
可 发 现 此 环 ,位 于 角膜 与 巩膜 交界 处 ,在 角膜 的 内 表面 上 , 呈 绿 褐色 或 金 褐色 , 宽 约 1.3mm ,光线 
斜 照 角膜 时 看 得 最 清楚 ,但 早期 常 需 用 裂隙 灯 检 查 方 可 发 现 ( 图 12-1)。 少 数 患者 可 出 现 晶 状 体 
浑浊 . 暗 适 应 下 降 及 瞳孔 对 光 反 应 迟钝 等 。 
5. 其 他 a 分 患者 有 皮肤 色素 pr 尤 以 面部 及 双 小 腿 促 侧 明 显 。 铜 离子 在 近 端 肾 小 
和 上 肾 小 球 沉 积 ,造成 肾 小 管 重 吸收 障碍 ,出 现 皮 性 糖尿 、 蛋 白 尿 氨基 酸 尿 等 ;少数 患 et 
小 管 性 酸 中 毒 。 Ia 公 . 骨 和 软骨 变性 等 。 

【 辅助 检查 】 

1. 血清 网 蓝 蛋白 及 铜 氧化 酶 活性 ”正常 人 铜 蓝 和 蛋白 值 为 0.26~0.36g/L, WD 患者 显著 降低 ， 
甚至 为 零 。 血 清 铜 蓝 蛋白 降低 是 重要 的 诊断 依据 之 一 ,但 血清 钢 蓝 盘 白 值 与 病情 .病程 及 驱 铀 
治疗 效果 无 关 。 应 注意 正常 儿童 血清 铜 蓝 蛋 白水 平 随 年 龄 改变 有 特殊 变化 ,新 生 儿 只 有 成 人 的 
1/5 ,以 后 迅速 升 高 ,在 2~3 个 月 时 达到 成 人 水 平 。12 岁 前 儿童 血清 铜 蓝 蛋白 的 矫正 公式 为 : 矫 
正 后 铜 蓝 蛋 白 值 = 血清 铜 蓝 蛋 白 测定 值 x [(12 -年龄 ) x 1.7 | 血清 钢 氧 化 酶 活性 强 弱 与 血 
清 钢 蓝 和 蛋白 含量 成 正比 , 故 测定 铜 氧化 酶 活性 可 间接 反映 血清 铀 蓝 蛋 白 含量 ,其 意义 与 直接 浏 
定 血 清 铜 蓝 绰 白 相同 。 应 注意 血清 铜 束 蛋白 降低 还 可 见于 肾病 综合 征 、 慢 性 活动 性 肝炎 、 原 发 
性 胆汁 性 肝 硬 化 . 某 些 吸收 不 良 综合 征 .蛋白 - 热量 不 足 性 营养 不 良 等 ， 

2. 人 体 微量 铀 
(1) 血清 铜 :正常 人 血清 铜 为 14.7~20.5 pmol/L,90%WD 的 血清 铜 降低 。 血 清 铜 也 与 病情 、 
治疗 效果 无 关 

(2) 尿 铜 :大 多 数 患 者 24 小 时 尿 铜 含量 显著 增加 ,未 经 治疗 时 增高 数 倍 至 数 汪 倍 , 服 用 排 铀 
药物 后 尿 铜 进一步 增高 , 待 体内 菩 积 铜 大 量 排出 后 , 尿 铜 量 又 渐 降低 ,这 些 变 化 可 作为 临床 排 钢 
药物 剂量 调整 的 参考 指标 。 正 常人 屎 铀 排泄 人 少 于 50g/24h ,未 经 治疗 患者 多 为 200~400g/24h. 


到 12-1 K-F 环 
可 见 角膜 内 一 图 绿 神色 环 
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个 别 高 达 1200g/24h 对 一 些 屎 铜 改变 不 明显 的 可 疑 患者 可 采用 青 霉 胺 负荷 试验 。 口 服 青 霉 胺 
后 正常 人 和 未 经 治疗 的 患者 尿 铜 均 明 显 增高 ,但 患者 比 正常 人 更 显著 ,可 作为 一 种 辅助 诊断 
方法 。 


GB3) 肝 铜 旦 :被 认为 是 诊断 WD 的 金 标准 之 一 。 经 体检 及 生化 检查 未 确诊 的 病例 测定 肝 铜 

各 是 必要 的 。 绝 大 多数 吕 滞 肝 铀 会 信 在 250g/g 干 重 以 上 (正常 50g/g 干 重 )。 
3. 肝 肾 功能 以 且 损 千 为 证 昌 表 现 者 可 ! 国 钢 在 同 各 | 这 的 肝 功 能 异常 ,如 血清 总 蛋白 降低 、 
yY- 球 蛋白 增 了 等 ;以 a 和 晨 为 主 者 可 出 现 尿素 所 、 肌 栈 增 高 及 蛋白 尿 等 。 
影像 学 检查 CT 显示 双 侧 豆 状 本 区 低 密 度 MRI 显示 TT， i 也 忆 
脑 皮 质 萎缩 。 约 96% 省 澡 的 千 闫 生 XX 线 平 片 可 见 骨 质 足 松 、 骨 关节 炎 豆 soon 于 部 - 


12-2 ”MRI 显示 双 侧 豆 状 核对 称 性 分 布 异常 信号 影 
全 加 权 像 为 低 信号 “8B. T, 加 权 像 为 高 信号 


5. 离 体 皮肤 成 纤维 细胞 培养 ”经 高 法 度 铜 培养 液 传代 骨 育 的 患者 皮肤 成 纤维 细胞 ,其 胞 质 
内 铜 / 蛋白 比值 远 高 于 杂 合 子 及 对 照 组 。 

6. 基因 检测 WD 具有 高 度 的 遗传 异 质 性 , 致 病 基 因 突变 位 点 和 突变 方式 复杂 , 故 尚 不 能 
取代 常规 第 查 手段 。 利 用 常规 手段 不 能 确诊 的 病例 ,或 对 症状 前 期 患者 或 基因 携带 者 筛选 时 ， 
可 考虑 基因 检测 ， 
【诊断 及 鉴别 诊断 】 
1. 诊断 ”临床 诊断 主要 根据 4 条 标准 :@ 肝 病史 、 肝 病征 或 锥 体外 系 表现 ;@ 血 清 铜 蓝 蛋 
与 显著 降低 利 ( 或 ) 肝 铜 增高 ;@@ 和 角膜 K-F 环 ; 四 阳性 家 族 史 。 符 合 人 了 或 .回回 可 确诊 


Wilson 病 ;符合 DD、@、@ 为 很 可 能 为 典型 Wilson 病 ;符合 回 .@、@ 为 很 可 能 为 症状 前 Wilson 病 ; 
如 有 具有 4 条 中 的 2 条 则 可 能 为 Wilson 病 。 

2. 鉴别 诊断 ”本 病 临 床 表现 复杂 多 样 ,鉴别 诊断 上 应 从 肝脏 及 神经 系统 两 个 方面 的 主要 征 
象 考虑 , 须 重 点 鉴别 的 疾病 有 急 ( 慢 ) 性 肝炎 、 肝 虱 化 省 \ 余 蹈 病 ,亨廷顿 病 、 原 发 性 肌 张 力 障碍 、 


金森 病 和 精神 病 (如 精神 分 可 症 、 躁 狂 症 、 抽 郁 症 ) 等 
治疗 】 
治疗 的 基本 原则 是 低 铜 饮食 .用 药物 减少 铜 的 吸收 和 增加 铜 的 排出 ; 治疗 越 早 越 好 ,对 证 状 
期 患者 也 贿 及早 进行 治疗 
1. 低 铀 饮食 ”应 尽量 避免 食用 含 铜 多 的 食物 ,如 坚果 类 .巧克力 
党 类 . 嵘 类 和 和 密 糖 .各 种 动物 肝 和 和 血 等 。 此 外 ,高 委 其 酸 、F 


豆 .玉米 香菇、 贝 
5 得 门 饮食 能 促进 省 尿 铀 的 排 小 


于， 请 
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2. 阻止 铜 吸收 

(1) 镑 剂 : 能 竞争 性 抑制 铜 在 肠 道 吸收 ,促进 娄 铜 排泄 。 尿 铀 排泄 也 有 .一 定 增加 。 和 锌 剂 可 能 
增加 肠 细 胞 与 肝 细 胞 合成 金属 硫 蛋 白 而 减弱 游离 铜 的 毒性 。 常 用 的 为 硫酸 鲜 200mg,3 次 /日 ， 
醋酸 锌 50mg,3 次 /日 ,葡萄 糖 酸 锌 70mg,3 次 /日 ,以 及 甘草 锌 等 。 副 作用 经 , 偶 有 恶心 .呕吐 等 
消化 道 症状 。 

(2) 四 忒 钥 酸 胺 (tetrathiomolybdate,TM): 在 肠 黏 膜 中 形成 铀 与 白 盘 白 的 名 合 物 , 后 者 不 能 被 
肠 吸 收 而 随 数 便 排出 ; 另 能 限制 肠 黏膜 对 铜 的 吸收 。 剂 生 为 20~60mg ,每 日 6 次 (3 次 在 就 餐 时 、 
另 3 次 在 两 餐 之 间 服 用 )。 由 于 过 量 的 铀 可 能 滞留 在 肝 . 脾 及 骨 散 内 , 故 不 能 用 作 维 持 治 疗 。 副 
作用 较 少 , 主要 是 消化 道 症状 - 

3. 促进 排 铜 “各 种 驱 铜 药物 均 为 铜 络 合剂 ,通过 与 血液 及 组 织 中 的 铀 形成 无 毒 的 复合 物 从 
尿 排出 。 

(1) D- 青 霉 腕 (D-penicillamine): 是 治疗 Wilson 病 的 首选 药物 ,药理 作用 不 仅 在 于 络 合 血液 
及 组 织 中 的 过 量 游离 铜 从 尿 中 排出 ,而且 能 与 铜 在 肝 中 形成 无 毒 的 复合 物 而 消除 铜 在 游离 状态 
下 的 毒性 。 动 物 实验 还 证 明 , 青 霉 胺 能 诱导 肝 细 胞 合成 金属 铜 硫 蛋 白 (copper metallothionein )， 
也 有 去 铜 毒 的 作用 。 首 次 使 用 应 作 青 霉 素 皮 试 ,成 人 量 每 日 1~1.5g, 儿童 为 每 日 20mg/kg, 分 3 
次 口服 , 需 终 生 用 药 。 有 时 需 数 月 方 起 效 ,可 动态 观察 血清 铜 代谢 指标 及 裂 际 灯 检 查 K-F 环 监 
测 疗效 。 少 数 患 者 可 引起 发 热 ,药疹 、 白 细胞 减少 、 肌 无 力 、 震 同 ( 暂 时 加 重 ) 等 , 极 少数 可 发 生 骨 
散 抑 制 .狼疮 样 综合 征 .肾病 综合 征 等 严重 毒 副作用 。 

(2) 三 乙 基 四 胺 (trietyl tetramine): 也 是 一 种 络 合剂 ,其 疗效 和 药理 作用 与 D- 青 每 胺 基本 相 
同 。 成 人 用 量 为 1.2g/ 日 。 副作用 小 ,可 用 于 使 用 青 霉 胺 出 现 毒 性 反应 的 患者 。 

(3) 二 苞 丁 二 酸 钠 (Na-DMS): 是 含有 双 琉 基 的 低 毒 高 效 重金 属 络 合剂 ,能 与 血 中 游离 铜 .组 
织 中 已 与 酶 系统 结合 的 铜 离子 结合 ,形成 解 离 及 毒性 低 的 硫 醇 化 合 物 从 屎 排出 。 深 于 10% 葡萄 
糖 液 40ml 中 缓慢 静 注 ,每 次 lg, 每 日 1-2 次 ,5~7 日 为 一 疗程 ,可 间断 使 用 数 个 疗程 。 排 铜 效果 
优 于 BAL, 副 作用 较 径 , 牙 起 出 血 和 鼻 出 血 较 多 ,可 有 口臭 .头痛 .恶心 .乏力 .四肢 酸痛 等 。 

(4) 其 他 :如 二 一 两 醇 (BAL) .二 琉 丙 矿 酸 (DMPS), 依 地 酸 钙 钠 (EDTA Na-Ca) 也 有 治疗 作用 ， 
但 现 较 少 用 。 

4. 中 药 治疗 ”大黄 .黄连 姜黄、 鱼 腥 草 泽 海 ,莪术 等 由 于 具有 利尿 及 排 铜 作 用 而 对 WD 
有 效 ,少数 患者 服药 后 早期 出 现 腹 海 .上 腹痛 ,其 他 不 良 反 应 少 。 但 须 强调 的 是 单独 使 用 中 药 治疗 
WD, 效 果 常 不 满意 ,中 西医 结合 治疗 效果 会 更 好 。 推 荐 用 于 症状 前 患者 .早期 或 轻 症 患者 ,儿童 
患者 以 及 长 期 维持 治疗 者 。 

5. 对 症 治疗 “如 有 肌 强 直 及 震颤 者 可 用 金刚 烷 腕 和 (或 ) 藉 海 索 ,省 状 明显 者 可 用 复方 左 
旋 多 巴 。 依 据 精 神 症状 酌情 选用 抗 精神 病 药 . 抗 抑郁 药 . 促 智 药 。 无论 有 无 肝 损害 均 需 护 肝 治疗 ， 
可 选用 葡 醛 内 酯 . 肌 苷 维生素 C 等 。 

6. 手术 治疗 ”包括 脾 切 除 和 肝 移 植 。 脾 切除 适用 于 :严重 脾 功 能 亢进 患者 ,长 期 白细胞 和 
血小板 显著 减少 ,经 常 出 血 或 (和 ) 感 染 ; 又 因 青 居 胺 也 有 降低 白细胞 和 血小板 的 副作用 ,患者 不 
能 用 青 侮 胺 或 仅 能 用 小 剂量 达 不 到 疗效 。 经 各 种 治疗 无 效 的 严重 病例 可 考虑 肝 移 植 。 

【预后 】 

本 病 早期 诊断 并 早期 驱 铜 治疗 ,一 般 较 少 影响 生活 质量 和 生存 期 ,少数 病情 严重 者 预后 
不 良 - 


第 三 节 小 舞蹈 病 


小 舞蹈 病 (chorea minor) 又 称 Sydenham 舞蹈 病 (Sydenham chorea) .风衣 性 和 钴 踊 病 ,于 1686 
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年 由 Thomas Sydenham 首先 描述 .是 风湿 热 在 神经 系统 的 常见 表现 。 本 病 多 见于 儿童 和 青少年 ， 
其 临床 特征 为 舞蹈 样 动作 .由 张 力 降 低 、 肌 力 减 退 和 (或 ) 精神 症状 。 

【 病因 及 发 病 视 完 } 

早 在 1780 年 Siou 即 己 提 出 本 病 与 风湿 病 有 关 , 现 已 证 实 本 病 是 由 A 组 B 溶血 性 链球 菌 
感染 引起 的 自身 免疫 反应 所 致 . 部 分 患 儿 咽 拭 子 培养 A 族 溶血 性 链球 菌 呈 阳 性 ,血液 和 脑脊液 
中 可 查 到 抗 神经 元 抗体 .该 抗体 能 与 尾 状 核 .丘脑 底 核 及 其 他 部 位 神经 元 上 的 抗原 结合 。 血 清 
中 的 抗 神经 元 抗体 滴 度 随 广 症 的 好 转 而 降低 , 随 着 病情 加 重 而 升 高 。 这 些 资 料 提示 机 体 针 
对 链球 菌 感 染 的 免疫 应 答 反 应 中 产生 的 抗体 .与 某 种 未 知 基底 核 神 经 元 抗原 存在 交叉 反应 , 引 
起 免疫 炎 性 反应 而 多 病 - 

【病理 】 

病理 改变 主要 为 纹 状 体 .丘脑 底 核 .小脑 齿 状 核 及 大 脑 皮 质 充血 ,水 肿 、 炎 性 细胞 浸润 
及 神经 细胞 弥 温 性 变性 ,有 的 病例 出 现 散 在 动脉 炎 、 点 状 出 血 , 有 时 脑 组 织 可 呈现 栓塞 性 小 梗 
死 , 软 脑膜 可 有 轻 度 炎 性 改变 ,血管 周围 有 少量 淋巴 细胞 浸润 。 尸 解 病例 中 90% 发 现 有 风湿 性 
心脏 病 。 

【 临床 表现 】 

多 见于 5~15 岁 ,男女 之 比 约 为 1 : 3。 无 季节 、 种 族 差 异 。 病 前 常 有 上 呼吸 道 炎 、 咽 喉 炎 等 
A 组 B 浴血 性 链球 菌 感染 史 。 大 多 数 为 亚 急 性 起 病 ,少数 可 急性 起 病 。 

1. 舞蹈 症 ”可 以 是 全 身 性 .也 可 以 是 一 仙 较 重 ,主要 累及 面部 和 肢体 远 端 。 表 现 为 挤 眉 . 弄 
眼 . 振 嘴 、 吐 在 . 扮 鬼脸 ,上肢 各 关节 交 蔡 伸 届 内 收 ,下 肢 步 态 颠 纂 , 精 神 紧张 时 加 重 ,睡眠 时 消 
失 。 患 儿 可 能 会 用 有 意识 地 主动 运动 去 掩盖 不 自主 运动 。 不 自主 舞蹈 样 动作 可 干扰 随意 运动 ， 
导致 步 态 策 拙 . 持 物 跌落 .动作 不 稳 .暴发 性 言语 。 摆 路 症 常 在 发 病 2~4 周 内 加 重 ,3~6 个 月 内 自 
发 缓解 约 20% 的 患 儿 会 复发 ， 在 2 年 内 , 少数 在 初次 发 病 十 年 后 再 次 出 现 轻微 的 舞蹈 症 。 

2. 肌 张 力 低下 和 肌 无 力 “可 有 了 明显 的 肌 张 力 减 低 和 肌 无 力 。 当 患 儿 举 臂 过 头 时 ,手掌 旋 前 
( 旋 前 肌 征 )。 检 查 者 请 患 儿 紧 握 检查 者 的 第 二 、 三 手指 时 能 感到 患 儿 手 的 紧 握 程度 不 恒定 ,时 
紧 时 松 ( 挤 奶 妇 手 法 或 盘 亏 征 )。 有 时 肌 无 力 可 以 是 本 病 的 突出 征象 ,以 致 患 儿 在 急性 期 不 得 不 
卧床 。 

3. 精神 障碍 。 患 儿 和 党 伴 某 些 精 神 症 状 ,如 焦虑 、 和 抑郁、 情绪 不 稳 激 若 注意 力 缺 陷 多 动 障碍 
(attention deficit hyperactivity disorder,ADHD)、 偏 执 一 强迫 行为 (obsessive-compulsive behavior) 等 。 
有 时 出 现 精 神 症状 先 于 舞蹈 症 。 

4. 其 他 约 1/3 患 儿 可 们 其 他 急性 风湿 热 表现 ,如 低热 关节 炎 , 心 凑 膜 炎 、 风 湿 结 节 等 。 

【 辅助 检查 】 

1. 血清 学 检查 ”白细胞 增多 ,血沉 加 快 ,C 反应 蛋白 效 价 升 高 , 抗 链球 菌 溶血 素 “0” 滴 度 增 
加 ;由 于 本 病 多 发 生 在 链球 菌 感染 后 2~3 个 月 ,甚至 6~8 个 月 , 故 不 少 患 儿 发 生 舞 蹈 样 动作 时 链 
球菌 检查 常 为 明 性 。 

2. 喉 拭 子 培养 ”可 检 出 A 族 溶血 型 链球 菌 。 

3. 脑 电 图 及 影像 学 检查 ” 脑 电 图 为 轻 度 弥漫 性 慢 活动 ,无 特异 性 。 多 数 患 儿 的 头颅 CT 显 
示 尾 状 核 区 低 密度 灶 及 水 肿 ,MRI 显示 尾 状 核 . 壳 核 .苍白 球 增 大 ,T, 加 权 像 信号 增强 , 随 症 状 好 
转 而 消退 。 

【诊断 及 鉴别 诊断 】 

1. 诊断 ”诊断 主要 依据 儿童 或 青少年 起 病 - 有 风湿 热 或 链球 菌 感 染 史 、 亚 急性 或 急性 起 病 
的 舞蹈 症 , 伴 肌 张 力 低下 、 册 无 力 或 (和 ) 精 神 症 状 应 考虑 本 病 。 合 并 其 他 风湿 热 表 现 及 自 限 性 
病程 可 进一步 支持 诊断 
2. 鉴别 诊断 “对 无 风湿 热 或 链球 菌 感染 史 .单独 出 现 的 小 挥 蹈 病 需 与 其 他 原因 引起 的 舞蹈 


恒 质 


[a 


eg 


第 十 二 章 ”运动 障碍 性 疾病 


症 鉴 别 ,如 少年 型 享 廷 顿 病 .神经 未 红细胞 增多 症 , 肝 豆 状 核 变性 .各 种 原因 (药物 .感染 、 脑 缺 氧 、 
核 黄 盖 ) 引 起 的 症状 性 舞蹈 病 。 还 需 与 抽动 秽语 综合 征 .扭转 痉挛 鉴别 

【治疗 】 

1. 对 症 治疗 ”对 舞蹈 症状 可 选用 多 巴 胺 受 体 持 抗 剂 ,如 所 再 哄 12.5~25mg, 拱 哌 啶 醉 
0.5~1mg, 奋力 静 2~4mg 或 硫 必 利 50~100mg, 每 日 3 次 口服 :前 两 种 药物 易 诱发 锥 体外 系 副作用 ， 
需 注 意 观 察 ,一 旦 发 生 , 需 减少 剂量 。 也 可 选用 多 巴 胺 耗竭 剂 , 如 利 血 半 0.1~0.25mg 或 丁 森 那 哄 
(tetrabenazine)25mg, 每 日 2~3 次 口服 。 或 可 选用 增加 GABA 含 芭 的 药物 ,如 丙 皮 酸 钠 0.2, 每 晶 
3 次 口服 。 加 用 茶 二 氮 草 类 药 , 如 地 西洋 . 毛 硝 西洋 或 硝 西洋 则 可 更 有 效 地 控制 排 蹈 症 。 

2. 病因 治疗 ”在 确诊 本 病 后 ,无论 病 症 轻 重 , 均 圭 应 用 抗 链 球菌 治疗 ,月 的 在 于 最 大 限度 地 
防止 或 减少 小 舞蹈 病 复 发 及 避免 心肌 炎 , 心 辩 腊 


横 病 的 发 生 。 一 般 应 用 吉 密 索 80 万 单位 肌 注 .2 
次 /日 ,1~2 周 为 一 疗程 。 以 后 可 给 予 长 效 青 短 素 120 万 单位 肌 注 ,每 月 1 次 - 有 人 认为 青霉素 
治疗 应 维持 至 少 5 年 。 不 能 使 用 青霉素 ,可 改 用 其 他 链球 菌 敏感 的 抗生素 ,如 头孢 类 。 

3. 免疫 疗法 ”鉴于 患 儿 患 病 期 间 体 内 有 抗 神经 元 抗体 , 故 理论 上 人 免疫 治疗 可 能 有 效 。 可 应 
用 糖 皮质 激素 ,也 有 报道 用 血浆 置换 ,免疫 球 蛋 白 静 脉 注射 治疗 本 病 , 可 缩短 病程 及 减轻 症状 。 

【预后 】 

本 病 为 自 限 性 ,即使 不 经 治疗 ,3~6 个 月 后 也 可 自行 缓解 ;适当 治疗 可 缩短 病程 。 约 1/4 审 
儿 可 复发 。 


第 四 节 享 廷 顿 病 


享 廷 顿 病 (Huntington disease, HD) 又 称 亨廷顿 舞 蹈 病 (Huntington chorea)\、 慢 性 进行 性 舞蹈 
病 (chronic progressive chorea) .遗传 性 舞蹈 病 (hereditary chorea), 于 1842 年 由 Waters 首 报 ,1872 
年 由 美国 医师 George Huntington 系统 描述 而 得 名 ,是 一 种 常 染 色 体 显 性 遗传 的 基底 核 和 大 脑 皮 
质变 性 疾病 ,临床 上 以 隐匿 起 病 .缓慢 进展 的 舞蹈 症 .精神 异常 和 痴呆 为 特征 。 木 病 呈 完全 外 显 
率 ,受累 个 体 的 后 代 一 半 发 病 , 可 发 生 于 所 有 人 种 , 白 种 人 发 病 率 最 高 ,我 同 较 少 见 。 

【 病因 及 发 病 机 制 】 

本 病 的 致 病 基 因 IT15 (interesting transcript 15) 位 于 第 4 号 染色 体 4p16.3 ,基因 的 表达 产物 
为 约 含 3144 个 氨基 酸 的 多 肽 ,命名 为 Huntingtin, 在 IT15 基因 5 端 编码 区 内 的 三 核 芽 酸 (CAG) 
重复 序列 拷贝 数 异常 增多 。 拷贝 数 越 多 ,发 病 年 龄 越 早 ,临床 症状 越 重 。 在 Huntingtin 内 ,(CAC) 
n 重复 编码 一 段 长 的 多 聚 谷 氨 酰胺 功能 区 , 故 认为 本 病 可 能 帆 于 一 种 毒性 的 功能 获得 (gain of 
function) 所 致 。 

【病理 及 生化 改变 】 

1. 病理 变化 ”主要 位 于 纹 状 体 和 大 脑 皮质 , 黑 质 、 视 丘 、 视 丘 下 核 . 齿 状 核 亦 可 轻 度 受累 。 
大 脑 皮 质 突出 的 变化 为 皮质 萎缩 ,特别 是 第 3.5 和 6 层 神经 节 细 胞 开 失 ,合并 胶 质 细胞 增生 。 
尾 状 核 . 壳 核 神经 元 大 量变 性 .丢失 。 投 射 至 外 侧 苍白 球 的 纹 状 体 传 出 神经 元 ( 含 y - 氨基 丁 酸 
与 脑 啡 肽 ,参与 间接 通路 ) 较 早 受累 ,是 引起 舞蹈 症 的 基础 ; 随 疾病 进展 ,投射 至 内 侧 苍 和 白 球 的 纹 
状 体 传 出 神经 元 ( 含 y- 氨基 丁 酸 与 了 物质 ,参与 直接 通路 ) 也 嘲 殊 及 ,是 导致 肌 强直 及 肌 张力 
障碍 的 原因 。 

2. 生化 改变 纹 状 体 传 出 神经 元 中 y - 氨基 丁 酸 .乙酰 胆 碱 及 其 合成 酶 明显 减少 ,多 巴 胶 
浓度 正常 或 略 增加 ;与 y- 氨基 丁 酸 共存 的 神经 调 质 脑 啡 肽 、P 物质 亦 减 少 ,生长 抑 索 和 神经 疏 
Y 增加 

【| 临床 表现 】 

本 病 多 见于 30~50 岁 ,5%~10% 的 患者 发 病 于 儿童 和 青少年 ,10% 在 老年 。 患 者 的 连续 后 
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代 中 有 发 病 提 前 倾 问 , 称 之 为 早 现 现 保 (anticipation), 父系 遗传 (paternal descent) 的 早 现 象 更 
明显 。 绝 大 多 数 有 阳性 家 族 足 i 慢 进 展 ,无 性 别 差异 。 
锥 体外 系 症状 ”以 舞蹈 样 不 自主 运动 最 常见 .最 具 特 征 性 ,通常 为 全 身 性 ,程度 轻重 不 


一 ,上 典型 表现 为 手指 弹 蚀 人 司 情 . 昧 及 躯干 可 产生 舞蹈 样 步 态 , 可 合并 手足 徐 
动 及 投掷 症 : 晨 在 病情 动 可 逐渐 减轻 ,而 肌 张 力 障碍 及 动作 迟缓 , 肌 强 直 、 


姿势 不 稳 等 由 金森 综合 得 
2. 精神 障碍 及 阁 呆 祖 神 陈 但 可 表现 为 情感 ,性格 人格 改 变 及 行为 异常 ,如 抑郁 ` 激 惹 、 纪 
觉 .妄想 .村 躁 .冲动 . 反 社 会 行为 等 患者 常 表 现 出 注意 力 减 退 . 记 忆 力 降低 、. 认 知 障碍 及 智能 


减退 , 呈 进 行 性 加 下 

3. 其 他 ”快速 眼球 运动 ( 扫 视 ) 常 要 损 。 可 伴 疯 痛 发 作 , 舞 蹈 样 不 自主 运动 大 量 消耗 能 量 
可 使 体重 明显 下 降 , 唾 腿 和 (或 ) 性 功能 应 碍 常见 。 晚 期 出 现 构 音 障 碍 和 吞咽 困难 。 

【 辅助 检查 】 

1. 基因 检测 CAG 重复 序列 拷贝 数 增加 ,大 于 40 具有 诊断 价值 。 该 检测 若 结合 临床 特异 
性 高 .价值 大 ,几乎 所 有 的 病例 可 通过 该 方法 确诊 。 

2. 电 生 理 及 影像 学 检查 aq CT 及 MRI 显示 大 脑 皮 质 和 尾 
状 核 萎 缩 ,脑室 扩大 。MRI T 加 权 像 示 壳 核 信 号 增强 。MR 波谱 (MRS) 示 大 脑 皮质 及 基底 核 乳 
酸 水 平 增高 。” 捧 - 脱氧 葡萄 和 PET 全 显示 尾 状 核 . 完 核 代谢 明显 降低 。 

参 断 及 鉴别 诊断 】 

诊断 ”根据 发 病 年 龄 ,慢性 进行 性 舞蹈 样 动作 、 精 神 症状 和 痴呆 ,结合 家 族 史 可 诊 断 本 
病 We 可 确诊 ,还 可 发 现 临 床 前 期 患者 、 

2. 鉴别 诊断 ”本 病 应 与 小 舞蹈 病 .良性 遗传 性 舞蹈 病 发 作 性 舞蹈 手足 徐 动 症 ,老年 性 舞蹈 
病 . 琼 状 红细胞 增多 症 . 肝 豆 状 核 变 性 . 迟 发 性 运动 障碍 鉴别 。 

治疗 】 

目前 尚 无 有 效 治疗 措施 。 对 舞蹈 症状 可 选用 :@D 多 巴 胺 受 体 阻 洁 剂 : 氟 哌 啶 醇 1~4mg, 每 日 
3 次 ; 毛 丙 时 12.5~50mg, 每 日 3 次 ;奋力 菜 2~4mg, 每 日 3 次 ; 硫 必 利 0.1~0.2, 每 日 3 次 ;以 及 匹 
莫 齐 特等 。 均 应 从 小 剂量 开始 ,逐渐 增加 剂量 ,用 药 过 程 中 应 注意 锥 体外 系 副 作用 ;@ 中 枢 多 巴 
胺 耗竭 剂 : 丁 荣 那 哄 25mg, 每 日 3 次 ;@@ 补 充 中 枢 y - 氨基 丁 酸 或 乙酰 胆 碱 药物 :一 般 疗效 不 佳 。 

【 预后 及 预防 】 

本 病 病 程 约 10~25 年 ,平均 19 年 。 最 后 常 因 乔 咽 困难 ,营养 不 良 ,活动 障碍 ,卧床 不 起 ,发 
生 并 发 症 而 死亡 。 对 确诊 患者 的 家 族 应 给 予 必要 的 遗传 将 询 ,注意 发 气 临 床下 病例 ,应 劲 告 其 

不 要 生育 ,避免 患 儿 出 生 。 


第 五 节 肌 张 力 障碍 


肌 张力 障碍 (dystonia) 是 一 种 不 自主 ,持续 性 的 肌肉 收缩 引起 的 扭曲 ,重复 运动 或 姿势 异常 
的 综合 征 。 

依据 病因 可 分 为 原 发 性 和 继 发 性 ( 详 见 下 面 内 容 )。 依据 肌 张力 障碍 的 发 生 部 位 ,可 分 为 
局 灶 型 (focal dystonia): 即 单一 部 位 肌 群 受累 ,如 眼 险 冶 挛 ,书写 痉挛 .痉挛 性 构 音 障碍 .痉挛 性 
斜 颈 等 ; 节 段 型 segmental dystonia): 两 个 或 两 个 以 上 相 邻 部 位 肌 群 受累 ,如 Meige 综合 征 ( 眼 、 
口 和 下 颌 ), 一 侧 上 上肢 加 颈 部 , 双 侧 下 肢 等 ;多 灶 型 (multifocal dystonia): 两 个 以 上 非 相 邻 部 位 肌 
群 受累 ; 偏 身 型 (hemidystonia): 半 侧身 体 受 累 , 一 般 都 是 继 发 性 肌 张力 隘 碍 , 常 为 对 侧 半 球 、 万 
共 是 基底 核 损 害 所 致 ;全 身 型 (generalized dystonia): 下 歧 与 其 他 任何 节 段 型 肌 张 力 障 碍 的 组 
合 , 如 扭转 痉 : 


笔记 
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【病因 及 发 病 视 制 】 
原 发 性 肌 张 力 障碍 多 为 散发 ,少数 有 家 族 史 , 呈 常 染色 体 显 性 或 隐 性 路 传 ,或 X 染色 体 连 
锁 遗 传 ,最 多 见于 7~15 岁 儿 童 或 少年 。 常 染色 体 显 性 遗传 的 原 发 性 抽 车 大 部 分 是 由 于 
DYTI1 基因 突变 所 致 ,该 基因 定位 在 9q32-34, 外 显 率 为 30%~50%- 多 巴 反 应 性 肌 张 力 障 碍 也 是 
常 染色 体 显 性 遗传 ,为 三 磷酸 鸟 疹 环 水 解 酶 -1(GCH-1) 基 所 臻 .在 非 律 宾 Panay 岛 , 有 
一 种 肌 张 力 障碍 一 帕 金 森 综 合 征 , 旦 X- 连锁 隐 性 遗传 。 家 族 性 局 限 性 肌 张 力 障碍 ,通常 为 常 染 
色 体 显 性 遗传 ,外 显 率 不 完全 。 

继 发 性 (症状 性 ) 肌 张力 障碍 指 有 明确 病因 的 肌 张 力 障碍 ,病变 部 位 包括 纹 状 体 .丘脑 、 蓝 斑 、 
脑 干 网 状 结构 等 处 ,见于 感染 ( 脑 炎 后 ) 变 性 病 ( 肝 豆 状 核 变 性 .苍白 球 黑 质 红 核 色 未 变性 .进行 
A 上 性 麻 兽 、 家 族 性 基底 核 钙化 ). 中 毒 (一 氧化 碳 等 ). 代 谢 障碍 (大 脑 类 脂 质 沉积 . 核 黄 疝 、 甲 

状 旁 腺 功能 低下 )、 脑 血管 病 . 外 伤 ,肿瘤 .药物 (只 噬 嗪 类 及 丁 酰 茶 类 神经 安定 剂 .左旋 多 巴 . 甲 氧 
氯 普 胺 ) 等 。 

发 病 机 制 不 明 。 曾 报道 脑 内 某 些 部 位 的 去 甲 籽 上 腺 
可 能 存在 额 叶 运动 皮质 的 兴奋 抑制 通路 异常 ,而 导致 皮质 

【病理 】 

原 发 性 扭转 痉挛 可 见 非 特异 性 的 病理 改变 ,包括 学 核 、 et pi 性 死亡 ， 
基底 核 的 脂 质 及 脂 色 素 增 多 。 继 发 性 扭转 痉挛 的 病理 学 特征 随 原 发 关 关 蛮 性 斜 颈 、 
Meige 综合 征 .书写 痉挛 和 职业 性 痉挛 等 局 限 性 肌 张 力 隆 碍 病理 上 Ew 

【 临床 表现 】 

1. 扭转 痉挛 (torsion spasm) 于 1911 年 由 Oppenheim H 首先 命名 ,是 指 全 号 性 扭转 性 肌 张 
力 障碍 (torsion dystonia), 又 称 畸 形 性 肌 张 力 障碍 (dystonia musculorum deformans ),I 临 床上 以 四 肢 、 
躯干 甚至 全 身 的 剧烈 而 不 随意 的 扭转 运动 和 姿势 异常 为 特征 - 按 病因 可 分 为 原 发 性 和 继 发 性 
两 型 。 
各 种 年 龄 均 可 发 病 。 儿 童 期 起 病 者 多 有 阳性 家 族 史 ,症状 常 从 一 侧 或 两 侧 下 肢 开始 ,逐渐 
进展 至 广泛 的 不 自主 的 扭转 运动 和 姿势 异常 ,导致 严重 的 功能 障 得 。 成 年 起 病 者 多 为 散发 , 症 
状 常 从 上 肢 或 躯干 开始 ,大 约 20% 的 患者 最 终 可 发 展 为 全 身 性 肌 张 力 障 但, 一般 不 会 严重 致 残 。 
早期 表现 为 一 侧 或 两 侧 下 肢 的 轻 度 运动 障碍 , 足 哇 内 翻 足 曲 , 行 走时 足 跟 不 能 着 地 ,随后 驱 
干 和 四 肢 发 生 不 自 eh 最 具 特 征 性 的 是 以 躯干 为 轴 的 扭转 或 螺旋 样 运动 。 常 引起 
着 柱 前 一 , 侧 凸 和 骨盆 倾斜 受累 则 出 现 痉 挛 性 斜 代 。 面 肌 受 累 时 则 出 现 挤 眉 弄 眼 、 牵 嘴 
牌 舌 .天 伸缩 扭 动 等 。 recent 止 后 则 转 为 正常 或 减低 。 自 主 运 
动 或 精神 紧张 时 扭转 痉挛 加 重 , 睡 眠 时 完全 消失 。 

常 染色 体 显 性 遗传 者 的 家 族 成 员 中 ,可 有 多 个 同 病 成 员 或 有 多 种 顿挫 型 局 限 性 症状 ,如 限 
险 疼 挛 . 斜 颈 .书写 痉挛 . 养 柱 侧 弯 等 症状 , 且 多 和 白 上 肢 开始 ,可 长 期 局 限于 起 病 部 位 ,即使 进展 
成 全 身 型 ,症状 亦 较 轻微 。 

2. Meige 综合 征 于 1910 年 由 法 国医 师 Henry Meige 首先 描述 , 主要 表现 为 眼 上 蛤 痉 卒 
(blepharospasm) 和 口 一 下 颌 肌 张 力 障碍 (oromandibular dystonia), 可 分 为 三 型 :四 限 险 痉挛; QE 
蛤 痉挛 合并 口 一 下 颌 肌 张 力 障碍 ;@ 口 一 下 颌 肌 张力 障 但 。 第 I me Meige 综合 征 的 完全 型 
第 I 、 型 为 不 完全 型 。 临床 上 主要 味 及 眼 肌 和 口 下 颌 部 肌肉 ,了 眼 肌 受众 者 表现 为 眼 蛤 的 
眼 干 .晨光 和 了 朋 目 频繁 ,后 发 展 成 不 自主 眼 瞪 闭合 , 痉 牵 ee 钟 。 多 数 为 双眼 , 少 
数 由 单眼 起 病 , 渐 及 双眼 ,影响 读书 ,行走 其 至 导致 功能 性 “失明 ”. 澡 在 精神 紧张 . 强 
光照 射 .阅读 .注视 时 加 重 , 在 讲话 .唱歌 .张口 .咀嚼 . 笑 时 减 输 ， 睡眠 消 失 ，D .下颌 肌 受 累 者 
表现 为 张口 闭口 . 撤 嘴 . 啊 踪 .编导 ， 介 笛 所 再 .上 老 牙 .咬牙 等 严重 者 可 使 下 颌 脱 名 ,牙齿 磨损 以 
至 脱落 , 据 裂 牙 女 , 咬 掉 香 和 下 习 , 影 响 发 声 和 看 咽 ， 次 挛 常 由 讲话 .咀嚼 能 发 .触摸 下 巴 .故人 据 


多 巴 腕 和 5- 产 色 腕 等 递 质 浓 甩 


感觉 运动 整合 功能 障碍 。 


度 异 党 


壕 


蔽 下 部 等 可 获 减轻 , 睡 耻 时 消失 . 
3. 痉挛 性 和 斜 颈 ( spasmodic torticallis) 于 1652 年 由 荷兰 医师 Tulpius 首先 提出 ， 多 见于 
30-50 岁 ,也 可 发 生 于 儿童 或 老年 人 ,男女 比例 为 1 : 2。 因 以 胸 锁 乳 突 肌 、 斜 方 肌 为 主 的 颈 部 肌 
群 阵 发 性 不 自主 收缩 .引起 头 i 迹 性 倾斜 。 早 期 表现 为 周期 性 头 向 一 侧 转 动 或 前 
倾 . 后 仰 ,后 期 头 生 国定 于 某 一 异 肌肉 常 有 痛感 , 亦 可 见 肌肉 肥大 ,可 因 情 绪 激 动 
寸 消失 。 


而 加 重 , 手 托 下 颌 . 而 部 或 棺 部 时 < 
变性 痉挛 (mobile spasm), 是 肢体 远 端 为 主 的 组 


4. 手足 徐 动 症 (athetosis) 也 科 寺 
慢 弯 曲 的 里 动 样 不 自主 运动 , 似 缓 乙 的 手足 徐 动 导致 姿势 异常 颇 与 扭转 痉挛 相似 ,后 者 主要 侵 
犯 肢 体 近 端 、 贷 肌 和 和 红 王 肌 . 瞄 型 表现 以 驱 干 为 轴 扭 转 。 
5. te. rae on 和 其 他 职业 5 ” 指 在 执行 书写 、 弹 钢琴 、 打 字 等 职业 动作 时 
训 不 得 不 用 另 一 只 手 蔡 代 , 而 做 与 此 无 关 的 其 他 
0 握 七 首 , 肘 部 不 自主 地 向 外 马 形 拾 起 , 腕 和 和 手 弯 


出 4 这 面向 侧面， 笔 和 纸 儿 [ 理 是 平行 状态 。 
6. 多 巴 反 应 性 肌 张 力 障 碍 (dopa-responsive dystonia, DRD) 又 称 伴 有 明显 昼 间 波动 的 遗传 
性 肌 张 力 障 碍 (hereditary progressive dystonia with marked diurnal fluctuation, HPD 戏称 Segawas 病 
Segays (1976 年 ) 首先 报道 。 本 病 多 于 儿童 期 发 病 , 女 性 多 见 , 男 : 女 之 比 为 1 : (2~4)。 组 
慢 起 病 ,通常 首发 于 下 有 歧 . 表 现 为 上 肢 或 下 肢 的 肌 张 力 障碍 和 异常 姿势 或 步 态 , 步 态 表现 为 腿 优 
直 . 足 屈曲 或 外 翻 ,严重 者 可 么 及 矣 部 。 肌 张力 障碍 亦 可 合并 运动 迟缓 \ 齿 轮 样 肌 强直 ,姿势 反 
射 障碍 等 帕 金 森 综合 征 之 表现 。 症 状 具有 和 忆 间 波动 .一 般 在 早晨 或 午后 症状 轻微 ,运动 后 或 晚 
间 加 重 。 此 种 现象 随 年 龄 增 大 会 变 得 不 明显 .一 般 在 起 病 后 20 年 内 病情 进展 明显 ,20~30 年 趋 
于 缓和 , 至 40 年 病情 几乎 稳定 ,对 小 剂 其 左 旋 多 巴 有 戏剧 性 和 持久 性 反应 是 其 显著 的 临床 特征 
长 期 服用 左旋 多 巴 无 各 增加 剂量 , 且 不 会 出 现 左 旋 多 巴 的 运动 并 发 症 。 
7. 发 作 性 运动 障碍 (paroxysmal dyskinesias) 表现 为 突然 出 现 且 反复 发 作 的 运动 障碍 (可 
有 肌 张 力 障 人 得 型 或 舞蹈 手足 徐 := 型 ), 发 作 间 期 正常 。 Demirkiran(1995 年) 根据 病因 、 诱 发 因 未 、 
临床 症状 .发 作 时 间 将 发 作 性 运动 障碍 分 成 4 类 :加 发 作 性 运动 诱发 性 运动 障碍 (PKD ,DYT9): 
突然 从 静止 到 运动 或 改变 运动 形式 诱发 ;@ 发 作 性 过 度 运 动 诱发 性 运动 障碍 (PED): 在 长 时 间 运 
动 后 发 生 , 如 跑步 游泳 等 ;@ 发 作 性 非 运 动 诱发 性 运动 障碍 (PNKD,DYT8): 自 发 发 生 , 或 可 因 饮 
用 酒 . 茶 .咖啡 或 饥饿 .疲劳 等 诱发 ;@ 睡 眠 诱发 性 发 作 性 运动 障碍 (PHD): 在 睡眠 中 发 生 。 

【 辅助 检查 】 

对 疑 患 继 发 性 肌 张 力 障碍 者 可 予以 如 下 辅助 检查 :头颅 CT 或 MRI (排除 脑 部 器 质 性 损害 )， 
颈 部 MRI( 排 除 脊 骼 病变 所 致 列 部 肌 张 力 障 碍 ) 血 细胞 涂 片 (排除 神经 一 杯 红 细胞 增多 证) 代谢 
(排除 遗传 性 代谢 疾病 ) 铜 代谢 测定 及 裂隙 灯 检查 (排除 Wilson 病 )。 对 儿童 期 起 病 的 扭转 

妆 挛 可 行 DYT1 基因 突 谱 检测 。 

{【 诊断 及 鉴别 诊断 】 

根据 病史 、 不 自主 运动 和 (或 ) 异 常 姿势 的 特征 性 表现 和 部 位 等 ,症状 诊断 通常 不 难 。 在 明 
确 肌 张力 障 但 诊断 后 要 尽 基 寻找 病因 。 原 发 性 肌 张力 障碍 除 可 伴 有 震颤 外 ,一 般 无 其 他 阳性 神 
ee 若 在 起 病 时 即 为 静止 性 肌 张 力 障碍 、 较 早出 现 持续 的 姿势 异常 .语言 功能 早期 

朱 .起 病 突然 .进展 迅速 以 及 偏 侧 肌 张 力 障碍 均 提示 为 继 发 性 ,应 积极 寻找 病因 。 nt 

入 经 系统 症状 和 体征 ,如 肌 冶 挛 . 痢 叶 ,小脑 症 状 、 视 网 膜 改 变 . 肌 蓉 缩 ,感觉 症状 等 ,也 提示 纪 
性 肌 张 力 障 但 。 

肌 张 力 障 但 需 与 其 他 类 似 不 自主 运动 证 状 鉴别 ,主要 有 : 

1. 提 转 痉 窜 应 与 姓 中 症 、 候 人 经 全 征 (stiff- pe rson syndrome ) 鉴别 。 扭 转 阁 蛮 与 舞 踊 证 的 鉴 
别 要 点 是 舞蹈 证 的 不 自主 运动 速度 快 . 运 动 模式 变 纠 莫 测 .无 持续 性 姿势 异常 ,并 伴 肌 张力 降 
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低 ,而 扭转 痉挛 的 不 自主 运动 速度 慢 、 运 动 模式 相对 固定 .有 持续 性 姿势 异常 ,并 伴 肌 张力 增高 。 
僵 人 综合 征 表现 为 发 作 性 般 干 肌 ( 颈 冰 劳 肌 和 上 腹 肌 ) 和 四 上 肢 近 端 肌 紧张 .做 硬 和 强直 ,而 面 肌 和 
) 


肢体 远 端 肌 常 不 受累 , 伪 硬 可 明显 限制 患者 的 主动 运动 , 且 常 侍 有 疼痛 , 肌 电 图 检查 在 休息 和 肌 
肉 放 松 时 均 可 出 现 持 续 运 动 单位 电 活 动 , 易 与 扭转 痉挛 区 别 。 
2. 冶 挛 性 斜 颈 应 与 颈 部 骨 噩 肌 先 天 性 异常 所 致 的 先天 性 斜 颈 (Klippel-Feil 蝴 形 ,有 移 锁 乳 突 
肌 血 肿 后 纤维 化 ). 局 部 疼痛 刺激 所 引起 的 症状 性 斜 颈 鉴别 。 症状 性 斜 倾 除 有 相应 的 病因 外 , 斜 
颈 姿 势 常 固定 不 变 ,感觉 性 刺激 不 能 使 其 减轻 ,运动 也 不 会 使 其 加 重 ,同时 能 检 出 相应 的 体征 ， 
这 些 都 与 肌 张 力 障碍 不 同 。 
3. Meige 综合 征 应 与 矣 下 关节 综合 征 、 下颌 铺位 咬合 . 面 肌 痉 挛 .神经 症 相 鉴别 。 面 肌 冶 挛 
亦 好 发 于 老年 女性 ,表现 为 一 侧面 肌 和 了 眼 瞪 的 抽 搞 样 表现 ,不 伴 有 口 一 下 闫 的 不 随意 运动 。 
【治疗 】 
治疗 措施 有 药物 .局 部 注射 A 型 肉 毒 素 (botulinum toxin A) 和 外 科 : 治 疗 。 对 局 灶 型 或 节 段 
型 肌 张 力 障碍 首选 局 部 注射 A 型 肉 毒素 ,对 全 身 性 肌 张 力 障碍 宜 采 用 口服 药物 加 选择 性 局 部 注 
射 A 型 肉 毒素 。 药 物 或 A 型 肉 毒素 治疗 无 效 的 严重 病例 可 考虑 外 科 治 疗 。 对 继 发 性 肌 张 力 障 
弛 的 患者 需 同时 治疗 原 发 病 - 
1. 药物 治疗 
(1) 抗 胆 碱 能 药 :给 予 可 耐 受 的 最 大 剂量 葵 海 索 20~30mgy/ 日 ,分 3-4 次 口服 ,可 能 控制 症状 。 
(2) 地 西洋 2.5~5mg、 硝 西洋 5~7.5mg 或 氮 硝 西洋 1~2mg,3 次 /日 ,部 分 病例 有 效 。 
(3) 气 哌 啶 醇 \ 吟 麻 唆 类 或 丁 莱 那 哄 可 能 有 效 ,但 达到 有 效 剂 量 时 可 能 诱发 轻 度 帕 金 森 综 
(4) 左旋 多 巴 :对 一 种 特 发 性 扭转 痉挛 变异 型 (多 巴 反 应 性 肌 张 力 障 碍 ) 有 戏剧 性 效果 。 
(5) 巴 毛 芬 (baclofen) 和 卡 马 西平 也 可 能 有 效 。 
2. A 型 肉 毒素 ”局 部 注射 疗效 较 佳 ,注射 部 位 选择 痉挛 最 闫 重 的 肌肉 或 肌 电 图 显示 明显 异 
常 放电 的 肌 群 ,如 痉挛 性 斜 颈 可 选择 胸 锁 乳 突 肌 、 颂 夹 肌 、 斜 方 肌 等 三 对 肌肉 中 的 四 块 做 多 点 注 
射 ; 眼 瞪 阅 挛 和 口 一 下 颌 肌 张力 障碍 分 别 选 择 眼 裂 周围 皮下 和 口 轮 臣 肌 多 点 注射 ;书写 痉挛 注 
射 受累 肌肉 有 时 会 有 帮助 。 剂量 应 个 体 化 ,疗效 可 维持 3~6 个 月 ,重复 注射 有 效 。 
3. 手术 对 严重 痉挛 性 和 斜 颈 患者 可 行 副 神 经 和 上 有 颂 段 神经 根 切断 术 , 部 分 病例 可 缓解 症 
状 ,但 可 复发 。 丘 脑 损 毁 术 或 脑 深 部 电 刺 激 术 对 某 些 偏 身 及 全 身 性 肌 张 力 障碍 可 能 有 效 。 
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a 


-、 原 发 性 震 蜂 

原 发 性 震 疾 (essential tremor,ET) 又 称 特 发 性 震 闸 , 是 以 震 闸 为 唯一 表现 的 常见 运动 陪 碍 性 
突 病 , 1/3 患者 有 阳性 家 族 史 , 明 常 染色 体 显 性 遗传 。 发 病 机 制 和 病理 变化 均 未 明了 。 日 前 已 鉴 
定 了 三 个 基因 位 点 ,分 别 位 于 3q13 (ETM1)、2p22-25 (ETM2) 和 6p23 (ETM3)。 

本 病 隐 匿 起 病 , 缓 慢 进 展 ,也 可 长 期 缓解 。 可 见于 任何 年 龄 ,但 多 见于 40 岁 以 上 的 中 ,老年 
人 。 展 电 是 唯一 的 临床 症状 , 主要 表现 为 姿势 性 震 颜 和 动作 性 震 题 ,往往 见于 一 侧 上 肢 或 双 上 
胶 , 头 部 也 常 暴 及, 下肢 较 少 受累 。 震 颤 频率 为 6~-12Hz。 部 分 患者 饮酒 后 震颤 可 暂时 减轻 , 情 
绪 激 动 或 紧张 疲劳 .寒冷 等 可 使 层 额 加 重 。 

患者 如 果 经 常 出 现 姿 势 性 和 (或 ) 动作 | 饮酒 后 震颤 减轻 ,有 阳性 家 族 史 ,不 伴 有 其 他 
神经 系统 症状 和 体征 应 考虑 ET 的 可 能 性 。 注 意 需 与 由 金森 病 .四 元 等 鉴别 

本 病 治 疗 国际 上 一 线 用 药 为 普 蔡 治 尔 . 扑 痢 天, 如 果 单 -药物 不 能 有 效 控制 乱 题 ,可 考虑 两 
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如 阿 普 唑 仑 等 。 二 线 用 药 包 括 葵 二 氮 草 类 药 、 加 
:到 洛 尔 ( propranolol)30~90mg/d ,或 阿 罗 洛 尔 (arotinolol) 
30mg/d ,分 3 次 口服 ,可 长 均 wJ 有 有。 (primidone )100~150mg,3 次 / 旦 ,或 葵 二 氮 草 类 (如 阿 
普 妊 仑 、 扫 俏 西洋 等 普 茶 洛 尔 或 阿 罗 洛 尔 合用 疗效 更 佳 。 药 物 均 需 从 小 剂量 开始 ， 
7 加 作用 利 繁 号 证 

谍 重 一 侧 为 证 , 皇 对 药物 党 疗 反 应 不 佳 的 患者 可 行 丘脑 损毁 术 或 脑 深部 电 刺激 


药 合用 ;车 合并 焦虑 症状 可 加 用 荣 二 和 气 i 
巴 喷 丁 、 托 吡 酶 A 型 央 二 


术 (DBS)。 
-、 抽 动 秽语 综合 征 

抽动 秽语 综合 征 (multiple ties-coprolalia syndrome) 又 称 Gilles de la tourette 综合 征 、Tourette 
综合 征 (Tourette syndrome .TS),ltard 于 1825 年 首先 报道 .法国 医师 Georges Gilles de la Tourette 
于 1885 年 对 此 进行 子 详细 描述 .遗传 因素 可 能 是 其 病因 。 发 病 机 制 不 明 ,应 用 多 巴 胺 受 体质 
抗 剂 或 多 巴 胶 耗 唱 剂 及 选择 性 5- 产 色 胶 再 摄取 抑制 剂 (SSRI) 能 够 有 效 控制 抽动 症状 ,提示 纹 
状 体 多 巴 胺 能 和 5- 产 色 胶 能 活动 过 度 或 多 巴 胺 受 体 超 敏 可 能 与 其 有 关 。 

本 病 多 在 2~15 岁 间 起 病 , 男 女 之 比 为 3-4) : 1。 临 床 特征 是 由 表情 肌 、 绒 肌 或 上 肢 肌肉 
迅速 ,反复 .不 规则 抽动 起 首 . 表 现 为 挤 眼 . 握 嘴 、 邹 让、 摇头 、 仰 颈 ` 提 户 等 ;以 后 症状 加 重 , 出 现 
肌体 及 琶 干 的 既 发 性 不 自主 运动 .如 钰 干 担 转 , 投 指 运 动 . 骂 腿 等。 抽动 发 作 频繁 , 少 则 一 日 十 
几 次 ,多 则 可 达 数 育 次 。 约 有 30% ~40% 的 患 儿 因 口 哈 部 肌肉 抽动 而 发 出 重复 性 暴发 性 无 意义 
的 单调 怪 声 , 似 如 犬 电 声 . 叭 喝 声 ,咳嗽 声 等 .半数 有 秽 蛮 言语 。85% 的 患 儿 有 轻 至 中 度 行为 异 
常 ,表现 为 注意 力 不 集 中 、 焦 躁 不 安 .强迫 行为 . 秽 变 行 为 或 破坏 行为 。 约 有 半数 患 儿 可 能 同时 
华 注意 力 缺 陷 多 动 障 但 (attention deficit hyperactivity disorder.ADHD )。 抽动 在 精神 紧 3 时 加 重 ， 
精神 松弛 时 减轻 ,入 睡 后 消失 。 患 儿 的 智力 不 受 影响 。 神 经 系统 检查 除 不 自主 运动 外 一 般 无 其 
也 阳性 体征 。 

议 电 图 检查 可 表现 为 高 幅 慢 波 . 糠 波 、 琼 慢 复 合 波 等 ,动态 脑 电 图 异常 率 可 达 50%, 但 对 诊 


本 病 诊 断 可 参照 美国 精神 疾病 诊断 统计 手册 第 4 版 (DSM-IV) 的 诊断 标准 :QD 18 岁 前 发 病 ; 
名 在 疾病 期 间 有 时 存在 多 发 性 的 运动 和 一 或 多 种 发 声 抽动 ;@ 抽 动 一 天 内 发 作 许 多 次 (通常 是 
一 阵 阵 ), 几乎 是 每 天 或 一 年 多 期 间 间 敬 性 地 发 作 , 在 此 期 间 从 未 有 连续 超过 3 个 月 的 无 抽动 发 
作 ;@ 疾 病 造 成 患者 很 大 的 痛苦 或 严重 影响 患者 的 社交 .学 习 和 其 他 重要 功能 ;疾病 不 是 由 于 
兴奋 剂 或 其 他 疾病 (如 亭 廷 顿 病 或 病毒 性 脑 炎 ) 的 直接 生理 性 反应 所 致 。 

本 病 需 与 小 舞蹈 病 和 习惯 性 痉挛 鉴别 。 

药物 治疗 联合 心理 硫 导 是 治疗 本 病 的 有 效 措施 。 主 要 药物 有 和 气 哌 啶 醇 舒 必 利 、 硫 必 利 或 
利 培 柄 ,应 从 小 剂量 开始 ,逐渐 增加 至 有 效 剂量 ,症状 控制 后 ,应 逐渐 减 量 , 并 维持 一 段 时 间 (3 个 
月 或 更 长 ), 可 使 许多 患 儿 恢复 正常 。 其 他 药物 有 此 莫 齐 特 、 可 乐 定 、 丁 芋 那 嗪 、 氧 硝 西 洋 、 托 吡 酶 
及 三 环 类 抗 抑 邦 药 或 SSRI 等 。 国外 报道 对 个 别 药物 不 能 有 效 控制 的 严重 患 儿 可 试用 DBS 治疗 。 

过 发 作 运 动 也 代 

述 发 性 运动 障碍 (tardive dyskinesia,TD) 又 称 迟 发 性 多 动 症 ,于 1968 年 由 Crane 首先 报道 ， 
是 抗 精神 病 药物 诱发 持久 的 刻板 重复 的 不 自主 运动 ,常见 于 长 期 (1 年 以 上 ) 应 用 抗 精神 病 药 (多 
巴 胺 受 体 持 抗 剂 ) 治疗 的 精神 病 患 者 , 减 量 或 停 服 后 最 易 发 生 。 一 般 认 为 是 在 长 期 阳 断 纹 状 体 
多 巴 胶 能 受 体 后 ,后 者 反应 超 敏 所 致 。 也 可 能 与 基底 核 y- 氨基 丁 酸 功能 受 损 有 关 。 

本 病 多 发 生 于 老年 患者, 尤其 是 女性 ,临床 特征 是 节律 性 刻板 重复 的 舞蹈 一 手 是 徐 动 样 不 
自主 运动 ,可 见于 1 面部. 髓 二 或 四 肢 , 也 可 有 颈 或 腰部 肌 张 力 障 得 或 动作 不 宁 、 老 年 人 口 部 


学 
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运动 具有 特征 性 ,年 轻 患 者 胶体 受累 常见 ,儿童 口 面 部 症状 较 突出 。 不 白 主 运动 常 在 用 药 数 月 
至 数 年 后 出 现 , 症 状 大 多 不 呈 进 行 性 加 重 ,但 可 能 持久 不 全 ,治疗 困难 。 无 用 药 史 时 与 享 廷 顿 病 
不 易 区 别 。 

本 病 重 在 预防 ,使 用 抗 精神 病 药物 应 有 明确 指 征 ,精神 病 患者 亦 宜 更 换 药 物 。 治 疗 时 必 
须 先 停 服 致 病 药物 , 对症 治 疗 可 选用 硫 必 利 . 舒 必 利 . 利 血 平 . 丁 蘑 那 哄 等 ,对 控制 症状 有 所 
帮助 。 需 继续 治疗 精神 病 的 患者 可 用 非 经 典 抗 精神 病 药 握 氮 平 、 利 培 融 ( risperidone)、 奥 氮 平 
(olanzapine)、 哗 硫 平 (quetiapine) 等 替代 经 典 抗 精神 病 药 - 


( 陈 生 弟 ) 
思考 题 
狐 水 特征 
2. 帕 金 森 病 的 生化 病理 基础 是 什么 ? 有 听 
3. 帕 金 森 病 的 治疗 原则 是 什么 ”常用 的 药 4 
4. 肝 豆 状 核 变性 主要 的 临床 特征 是 什么 ? 常用 的 药 
5. 什么 是 肌 张 力 障 格 ?9 临床 上 有 哪 几 种 民有 哪些 主要 的 临床 
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概 述 


疯 病 (epilepsy) 是 多 种 原因 导致 的 脑 部 神经 元 高 度 同步 化 异常 放电 所 致 的 临床 综合 征 , 临 
床 表现 具有 发 作 性 . 短 暂 性 .重复 性 和 刻板 性 的 特点 。 异 常 放电 神经 元 的 位 置 不 同 及 异常 放电 
波及 的 范围 差异 .导致 患者 的 发 作 形式 不 一 .可 表现 为 感觉 .运动 ,意识 ,精神 \ 行 为 .自主 神经 功 
能 障碍 或 非 有 之 。 临床 于 每 次 发 作 或 每 种 发 作 的 过 程 称 为 痛 性 发 作 (seizure), 一 个 患者 可 有 一 
种 或 数 种 形式 的 靖 性 发 作 ， 在 奖 痫 发 作 中 ,一 组 具有 相似 症状 和 体征 特性 所 组 成 的 特定 疯 冶 现 
象 统称 为 阅 痢 综合 征 。 

【 流行 病 学 】 

交 冯 是 神经 系统 常见 疾病 .流行 病 学 资料 显示 疯 冯 的 年 发 病 率 为 50~70)/10 万 ; 患 病 率 约 为 
5%o; 死 亡 率 为 (1.3-3.6)/110 万 ,为 一 般 人 群 的 2~3 倍 。 我 国 目前 约 有 900 万 以 上 癫 痢 患者 ,每 年 
新 发 疯 痛 患者 65 万 ~70 万 ,30% 左右 为 难 治 性 阅 冶 ,我 国 的 难 治 性 疯 病 患者 至 少 在 200 万 以 上 。 

【病因 】 

癫痫 不 是 独立 的 疾病 ,而 是 一 组 疾病 或 综合 征 . 引 起 癫 痛 的 病因 非常 复杂 ,根据 病因 学 不 
同 , 瘦 痢 可 分 为 三 大 类 : 

4 症状 性 疗 痛 (sy rmptomatic epilepsy) 由 各 种 明确 的 中 枢 神 经 系统 结构 损伤 或 功能 异常 所 
致 ,如 : 脑 外 伤 、 脑 血管 病 、 脑 ed ! 枢 神经 系统 感染 、 寄 生 虫 、 遗 传代 谢 性 疾病 、 皮 质 发 育 障 碍 、 
神经 系统 变性 疾病 .药物 和 毒 4 

2. 特 发 性 疯 靖 (idiopathic er sl i 病因 不 明 ， 未 发 现 脑 部 有 足以 引起 冶 病 发 作 的 结构 性 
损伤 或 功能 异常 ,可 能 与 遗传 因素 密切 相关 , 常 在 某 一 特定 年 龄 段 起 病 , 具 有 特征 性 临床 及 脑 电 
图 表现 。 如 : 伴 中 央 矣 区 棘 波 的 良性 儿童 疾 冯 家 族 性 里 叶 瘾 痢 等 。 

3. 隐 源 性 疗 桨 (cryptogenic epilepsy ) 临床 表现 提示 为 症状 性 党 痢 ， 但 现 有 的 检查 手段 不 能 
发 现 明 确 的 病因 。 其 约 占 全 部 闯 痛 的 609%~70%。 

【 影响 发 作 的 因素 】 

1. 年 龄 。” 特 发 性 疾病 与 年 龄 密切 相关 ,如 婴儿 痉挛 症 在 1 岁 内 起 病 ,儿童 失 神 瘦 痢 发 病 高 
峰 在 6~7 岁 , 肌 阵 挛 冶 痫 起 病 在 青春 期 前 后 。 各 年 龄 段 冯 痛 的 常见 病因 也 不 同 :0~2 岁 多 为 围 生 
期 损伤 .先天 性 疾病 和 代谢 障碍 等 ;2~12 岁 多 为 急性 感染 、 特 发 性 疗 病 、 围 生 期 损伤 和 热 性 惊 欧 
等 ;12~18 es 发 性 疝 痫 、 颅 脑 外 伤 、 血 管 畸形 和 转生 期 损伤 等 ;18~35 岁 多 为 颅 脑 外 伤 、 脑 
ae 性 半 痢 等 ;35-65 岁 多 为 脑 肿瘤 、 颅 脑 外 伤 . 脑 血管 疾病 和 代谢 障碍 等 ;65 岁 以 后 多 
为 脑 血管 疾病 . 脑 肿瘤 .阿尔 次 海 默 病 伴 发 等 。 

误 aa 可 影响 瘦 痛 易 患 性 :如 儿童 失 神 发 作 患 者 的 兄弟 姐妹 在 5~16 岁 间 有 40% 以 

上 出 现 3Hz 棘 一 慢 波 的 异常 脑 电 图 ,但 仅 14 出 现 失 神 改作。 症状 性 冶 痛 患者 的 近亲 患 病 率 为 
15%o, 高 于 普通 人 群 。 有 报告 单 卵 双 胎 儿童 失 神 和 全 面 强 直 一 阵 挛 发 作 一 致 率 为 100%。 

3. 睡眠 ” 烽 闯 发 作 与 睡眠 一 觉醒 周期 有 密切 关系 :如 全 面 强直 一 阵 挛 发 作 常 在 晨 根 后 发 
生 ; 婴 儿 痉 挛 症 多 在 醒 后 和 睡 前 发 作 ; 伴 中 央 枉 区 斑 波 的 良性 儿童 冶 痛 多 在 睡 眼中 发 作 等 。 

4. 内 环境 改变 “内分泌 失 调 .电解 质 头 乱 和 代谢 异常 等 均 可 影响 神经 元 放电 韶 值 .导致 痢 
性 发 作 。 和 如 少 数 患 者 仅 人 在 月 经 期 或 媳 娠 早期 发 作 ,为 月 经 期 奖 靖 和 妊娠 性 疗 痛 ;疲劳 睡眠 缺乏 
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饥饿 .便秘 .饮酒 .闪光 ,感情 冲动 和 一 过 性 代谢 亲 乱 等 都 可 导致 病 性 发 作 
[ 发 病 机 制 】 
癫痫 的 发 病 机 制 非常 复杂 ,至 今 尚 未 能 完全 了 解 其 全 部 机 制 ,但 发 病 的 一 些 重 要 环节 已 被 


1. 痛 性 放电 的 起 始 ”神经 元 异常 放电 是 症 病 发 病 的 电 生理 基础 。 正 常情 况 下 ,神经 元 自发 
产生 有 节律 性 的 电 活动 ,但 频率 较 低 。 致 痢 灶 神经 元 的 膜 电位 与 正常 神经 元 不 同 , 在 每 次 动作 
电位 之 后 出 现 阵 发 性 去 极 化 漂移 (paroxysmal depolarization shift,PDS). 回 时 产生 高 崎 次 频 的 环 波 
放电 。 神 经 元 异常 放电 可 能 由 于 各 种 病因 导致 离子 通道 蛋白 和 神经 递 质 或 调 质 异常 ,出 现 离 
通道 结构 和 功能 改变 ,引起 离子 异常 跨 膜 运动 所 致 。 

在 癫 冯 发 病 机制 中 ,关于 神经 元 异常 放电 起 源 需 区 分 两 个 概念 :四 站 痢 病灶 (lesion): 是 交 
病 发 作 的 病理 基础 , 指 可 直接 或 间接 导致 痛 性 放电 或 癫 首发 作 的 脑 组 织 形 态 或 结构 异常 ,CT 或 
MRI 通常 可 显示 病灶 ,有 的 需要 在 显微镜 下 才能 发 现 ;@ 致 病灶 (seizure focus): 是 脑 电 图 出 现 一 
个 或 数 个 最 明显 的 痢 性 放电 部 位 , 痢 性 放电 可 因 病 炸 挤 压 .局 部 缺 血 等 导致 局 部 皮质 神经 元 减 
少 和 胶 质 增生 所 致 。 研 究 表明 直接 导致 首 痢 发 作 的 并 非 阁 痫 病理 灶 而 是 致 痢 灶 。 单 个 病灶 (如 
肿瘤 ` 血 管 畸 形 等 ) 产 生 的 致 痢 灶 多 位 于 病灶 边缘 ,广泛 癫 首 病 灶 (如 绒 时 内 侧 硬化 及 外 伤 性 阁 
痕 等 ) 所 致 的 致 痢 灶 常 包含 在 病灶 内 ,有 时 可 在 远离 阁 痫 灶 的 同 侧 或 对 侧 脑 区 。 

2. 瘤 性 放电 的 传播 ”异常 高 频 放电 反复 通过 突 触 联系 和 强直 后 的 易 化 作用 诱发 周边 及 
远 处 的 神经 元 同步 放电 ,从 而 引起 异常 电位 的 连续 传播 。 异常 放电 局 限于 大 脑 皮 质 的 某 一 区 
域 时 ,表现 为 部 分 性 发 作 ; 若 异 党 放电 在 局 部 反馈 回路 中 长 期 传导 ,表现 为 部 分 性 发 作 持 续 状 
态 ; 若 异常 放电 通过 电场 效应 和 传导 通路 ,向 同 侧 其 他 区 域 其 至 一 侧 半 球 扩散 ,表现 为 Jackson 
发 作 ; 若 异常 放电 不 仅 波 及 同 侧 半球 同时 扩散 到 对 侧 大 脑 半 球 ,表现 为 继 发 性 全 面 性 发 作 ; 芳 
异常 放电 的 起 始 部 分 在 丘脑 和 上 脑 干 ,并 仅 扩 及 脑 干 网 状 结构 上 行 激活 系统 时 ,表现 为 失 神 发 
作 ; 若 异常 放电 广泛 投射 至 两 侧 大 脑 皮质 并 使 网 状 准 能 束 受 到 抑制 时 则 表现 为 全 身 强 直 一 阵 

3. 病 性 放电 的 终止 ”目前 机 制 尚未 完全 明了 ,可 能 机 人 制 为 脑 内 各 层 结构 的 主动 抑制 作 
用 , 即 癫 痛 发 作 时 ,癫痫 灶 内 产生 巨大 突 触 后 电位 ,后 者 激活 负 反 馈 机 制 , 使 细胞 膜 长 时 间 处 
于 过 度 去 极 化 状态 ,从 而 抑制 异常 放电 扩散 ,同时 减少 癫 痛 灶 的 传人 性 冲动 ,促使 发 作 放电 的 
终止 。 

【病理 】 

竟 病 的 病因 错综复杂 ,病理 改变 亦 旦 多 样 化 ,我 们 通常 将 疝 病 病 埋 改变 分 为 两 类 , 即 引 起 疝 
痛 发 作 的 病理 改变 ( 即 疝 冯 发作 的 病因 ) 和 疯 闯 发 作 引 起 的 病理 改变 ( 即 首 病 发 作 的 后 果 ), 这 对 
于 明确 疯 病 的 殖 病 机 制 以 及 寻求 外 科 手 术 治 疗 具 有 十 分 重要 的 意义 。 

由 于 医学 伦理 学 限制 ,目前 关于 疝 病 的 病理 研究 大 部 分 来 自 难 治 性 冶 病 患者 手术 切除 的 病 
变 组 织 , 在 这 类 患者 中 ,海马 硬化 (hippocampal sclerosis, HS) 具有 一 定 的 代表 性 。 海 马 硬 化 又 称 
阿 蒙 角 便 化 (Ammon horn sclerosis,AHS ) 或 疾 叶 中 央 硬 化 (mesial temporal sclerosis ,MTS ), 它 婚 可 
以 是 癫 首 反 复发 作 的 结果 ,又 可 能 是 导致 癫痫 反复 发 作 的 病因 , 与 癫 病 治 疗 成 败 密切 相关 。 海 
马 硬化 肉眼 观察 表现 为 海马 萎缩 .坚硬 ;组 织 学 表现 为 双 侧 海马 硬化 病变 多 呈现 不 对 称 性 ,往往 
发 现 一 侧 有 明显 的 海马 硬化 表现 ,而 男 一 侧 海马 仅 有 轻 度 的 神经 元 脱 失 ; 些 外 ,也 可 波及 海马 觉 
回 . 查 伍 核 . 钧 回 等 结构 。 镜 下 典型 表现 是 神经 元 脱 失 和 胶 质 细胞 增生 , 且 神 经 元 的 脱 失 在 疾 痢 
易 损 区 更 为 明显 ,比如 CA1 区 .CA3 区 和 门 区 。 


1 
让 


苦 玫 纤维 出 芽 (mossy fiber sprouting) 是 海马 人 硬化 患者 男 一 重要 的 病理 表现 颗粒 细胞 的 耕 
突 称 为 并 玫 纤维 , 正 下 只 投射 至 门 区 及 CA3 区 ,反复 阁 首 发 作 触发 芳 鲜 纤维 ,进入 内 


状 回 的 内 分 子 层 (主要 是 颗粒 细胞 的 树 突 ) 和 CAI 区 ,形成 局 部 异常 神经 环 路 , 导 敏 癫 痢 发 作 。 


第 十 三 章 总 痪 


海马 硬化 患 普 还 可 发 现 齿 状 回 结构 的 异常 。 最 常见 的 是 颗粒 细胞 弥散 增 宽 (disperse of 
dentate granular cells), 表现 为 齿 状 回 颗粒 细胞 宽度 明显 宽 于 正常 对 照 ,颗粒 层 和 分 子 层 界 限 
模糊 , 这 可 能 足 癫痫 发 作 导 致 颗粒 细胞 的 正常 迁移 被 打 断 ,或 者 是 瘦 痢 诱发 神经 发 生 的 结 
果 。 此 外 ,很 多 等 首 报 道 患者 海马 门 区 发 现 异 形 神经 元 ,同时 伴 有 细胞 骨架 结构 的 
异常 。 

而 对 于 非 海 乌 便 化 的 患 并 .反复 的 冶 痫 发 作 是 否 一 定 发 生 神经 元 脱 失 等 海马 的 神经 病理 改 
变 , 尚 无 定论 .国外 有 学者 收集 奖 靖 的 尸检 标本 发 现 ,长 期 反复 发 作 的 交 冯 患者 并 不 一 定 
有 神经 元 显 着 的 脱 类 ， 随 冶 分 子 生 物 尝 :学科 的 迅速 发 展 , 冶 痛 发 作 所 引起 的 细胞 超 微 构 
架 损 伤 及 分 子 病 埋 届 制 将 逐步 明 革 化 :- 


第 一 节 ” 癫 病 的 分 类 


竟 病 分 类 非常 复杂 : 痢 痛 发 作 分 类 是 指 根据 疝 痛 发 作 时 的 临床 表现 和 脑 电 图 特征 进行 分 


目前 应 用 最 广泛 的 是 国际 抗 癫 首 联 盟 (ILAE)1981 年 韵 痛 发 作 分 类 和 1989 年 疯 痛 综合 征 分 
类 , 见 表 13-1 和 表 13-2， 


表 13-1 国际 抗 疝 痛 联盟 (1LAE,1981 年 ) 疗 病 发 作 分 类 


1. 部 分 性 发 作 
1.1 单纯 部 分 性 发 作 


精神 :发 作 : 疙 各、 记忆 障碍 、 认 知 障 碍 情感 变化 ,错觉 \ 结 构 性 幻觉 


1.2 复杂 前 


单纯 部 分 性 发 作 后 出 现 意 识 障碍 :从 单纯 部 分 性 发 作 开始 继 之 以 意识 障碍 或 自动 症 
开始 只 


1.3 部 分 性 发 作 红 
单纯 部 分 性 发 -全面 发 作 
复杂 部 分 性 发 作 继 发 全 面 发 作 
单纯 部 分 性 发 作 继 发 复杂 部 分 性 发 作 再 继 发 全 面 性 发 作 
2. 全 面 性 发 作 
2.1 失 神 发 作 
骨 型 失 神 发 作 
不 典型 失 神 发 作 : 有 短暂 强直 、 阵 挛 或 自主 神经 症状 等 一 种 或 数 种 成 分 
2.2 强直 性 发 作 
2.3” 阵 挛 性 发 
2.4 强直 阵 
2.5 有 上 肌 阵 罕 4 
2.6 人 失 张 轧 发 从 
3. 不 能 分 类 的 发 作 


全. 视 
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表 13-2 国际 抗 瘦 病 联 盟 (ILAE,1989 年 ) 瘦 病 和 瘦 痫 综合 征 的 分 类 


与 部 位 相关 的 (局 灶 性 ,局 限 性 和 部 分 性 ) 疯 痢 


和 冶 病 综合 征 


1 


sl 


特 发 | 性 证 痛 (与 年 龄 有 关 ) 

伴 中 央 一 颈 部 琼 波 的 良性 儿童 疗 病 
化 枕 叶 阵 发 性 放电 的 良性 儿童 冶 痛 
原 发 性 阅读 性 疗 病 

杆 叶 疗 病 

额 叶 冶 病 

顶 叶 竟 病 

枕 叶 疯 病 

儿童 慢性 进行 性 部 分 性 疝 病 状态 


们 医 并 2 的 时 发 性 婴儿 癫 冯 性 脑病 
(Ohtahar 六 征 )》 
其 他 症状 性 全 而 PP 
特殊 促 发 方式 在 
其 他 疾病 状态 下 前 


痢 特 殊 综 合 征 


13. 不 能 确定 为 部 分 性 或 全 面 性 的 丫 病 或 疯 


合 征 
3.1 


茹 有 全 面 性 或 部 分 性 发 作 
新 生 儿 发 作 


1.3” 隐 源 性 疯 病 婴儿 期 严重 肌 隆 ? 
推测 疗 痛 是 症状 性 的 ,但 病因 尚未 找到 发 生 性 眼 期 有 持续 性 琼 慢 波 的 冶 痛 
. 全 面 性 疗 病 和 疝 痛 综合 征 | 获得 性 首 首 性 失语 (Landau-Kleffne er 综合 征 ) 
2.1 ” 特 发 性 冶 病 (与 年 龄 有 关 ) 其 他 不 能 确定 的 疯 病 
良性 家 族 性 新 生 儿 惊厥 3.2 未 能 确定 为 全面 性 或 部 分 性 烯 病 
良性 新 生 儿 惊 胖 包括 所 有 临床 及 脑 电 图 不 能 归 1 和 人 全身 或 局 
慢 波 睡眠 中 持续 坏 慢 复合 波 痊 痢 限 型 明确 诊断 的 全 面 强 直 阵 挛 发 作 的 病 
良性 婴儿 肌 阵 牵 疗 痛 例 , 如 许多 睡眠 大 发 作 的 病例 不 能 明确 为 
儿童 失 神 冶 痛 全 身 或 局 灶 类 型 。 
青少年 失 神 冲 痛 朱 综 合 征 
青少年 肌 阵 挛 型 疗 病 4.1 热 性 惊 胖 ,其 他 全 面 性 特 发 性 冶 靖 
觉醒 时 全 面 强直 阵 挛 发 作 性 疗 冯 4.2 孤立 发 作 或 孤立 性 癫痫 状态 、 特 殊 活 动 诱 
其 他 全 面 性 特 发 性 疯 痛 发 的 癫 疾 
特殊 活动 诱发 的 冶 冯 4.3 仅 出 现 于 急性 代谢 或 中 毒 情况 的 发 作 
2.2” 隐 源 性 和 (或 ) 症 状 性 疗 闯 
West 综合 征 
Lennox-Gastaut 综合 和 
肌 阵 牵 一 站 立 不 能 性 疗 病 | 
肌 阵 挛 失 神 发 作 性 注 痛 | 
2001 年 ILAE 又 提出 了 新 的 癫 病 发 作 和 疯 病 综合 征 的 分 类 , 见 表 13-3 和 表 13-4。 


表 13-3 ”2001 年 ILAE 疗 疾 发 作 分 类 


1. 自 限 性 发 作 


全 面 性 发 作 
强直 一 阵 挛 性 发 作 
强直 性 发 作 
阵 挛 性 发 作 
典型 失 神 发 作 

不 典型 失 神 发 作 


肌 阵 挛 性 发 作 
限 哈 肌 降 


作 

肌 阵 挛 失 张力 发 作 

负 性 肌 降 率 发 作 
失 张 力 发 作 

痉挛 ( 指 婴 儿 痉 挛 ) 

外面 性 癣 病 综 合 征 中 的 反射 性 发 作 


| 
上 


12 


部 分 性 发 作 
伴 有 初级 感觉 症状 的 发 作 
伴 有 经 验 性 感觉 症状 的 发 作 
局 灶 阵 挛 性 发 作 
伴 有 非 对 称 性 强直 性 发 作 ( 辅 助 运动 区 
发 作 ) 
伴 典 型 自动 症 的 发 作 
半 有 运动 过 多 自动 症 的 发 作 
伴 有 局 灶 负 性 肌 阵 之 
伴 抑制 性 运动 发 作 
发 笑 性 发 作 
向 侧 肌 阵 这 发作 

名 分 继 发 全 身 性 发 作 
性 并 阁 反射 性 发 作 综合 征 


2. 持续 性 蜂 痢 发 作 
2.1 全 面 性 ; 

全 面 性 强直 

全 面 EE 剖 和 全 


全 面 性 
全 面 ! 
失 神 1 
2.2 部 分 
fe lo 部 分 性 持 
持 先兆 


伴 有 茎 偏 竣 的 信人 抽 撞 状态 


反射 性 首 冯 
3.1 ”视觉 刺激 诱发 的 反射 性 疯 痛 痉挛 
闪光 刺激 诱发 的 反射 性 冶 痛 
其 他 视觉 刺激 诱发 的 反射 性 首 首 
5 区 加 迹 当 的 反射 性 疾病 训 分 性 感 池 洋人 
3.3 ”音乐 诱发 的 反射 性 后 靖 部 分 性 运动 发 作 
3.4 进食 诱发 的 反射 性 冲 病 部 分 性 疯 痢 终 合 征 
中 的 反射 动作 
3.5 躯体 感 党 诱发 的 反射 性 瘦 病 痴 笑 发 作 
3.6 ”本 体感 觉 诱发 的 反射 性 交 痛 偏 侧 阵 挛 发 作 
3.7 ”阅读 汤 发 的 反射 与 刻 诊 部 分 性 继 发 全 面 性 发 作 
3.8” 热 水 刺激 诱发 的 反射 性 瘾 痛 
3.9 ”惊吓 诱发 的 反射 性 疯 痛 


表 13-4 2001 年 ILAE 闻 病 和 瘦 病 综合 征 的 分 类 


. 特 发 性 婴儿 和 儿童 局 灶 性 疾 首 
11 良性 婴儿 狂 病 发 作 ( 3 
1.2 ， 伴 中 央 车 区 生 波 的 只 性 儿童 疾 首 


1.3 良性 早 发 性 儿童 枕 叶 治 痫 (Panayiotopoulos 型 ) 


1.4 迟 发 性 儿 堡 枕 叶 
2. 家 族 性 ( 常 染 色 体 显 性 遗传 ) 局 
2.1 良性 家 族 性 新 生 儿 疯 
2.2 良性 家 族 性 竖 
23 和 党 染色 体 显 性 夜 
2.4 家 族 性 矣 叶 
2.5 不 同 病 灶 的 家 部 分 性 疾 首 
3. 症状 性 (或 可 能 为 症状 性 ) 局 灶 性 冶 首 

3.1 边缘 叶 关 首 
华海 马 硬 化 的 内 侧 疆 叶 冶 痛 
根据 特定 病因 确定 的 内 侧 匡 叶 疝 痛 
根据 部 位 利 病 因 确 定 的 其 他 类 型 
3.2 ”新 皮质 辣 病 
Rasmussen 约 
伪 侧 抽 摘 一 集 竣 综合 征 
表现 根据 部 位 和 病因 确定 的 其 他 类 型 
lela 分 性 发 作 


staut 型 ) 
性 辣 痛 


合 征 


性 全 面 性 癫 病 
青少年 失 神 奖 症 
理 少 年 肌 阵 挛 癣 痛 
仅 全 身 性 强直 -- 阵 挛 性 发 作 的 丫 痢 
4.6” 伴 热 性 惊 矿 的 全 面 性 疝 首 


5. 疯 冯 性 脑病 


5.1 早 发 性 肌 阵 牵 性 脑病 

大 田原 (Ohtahara ) 综合 和 

West 综合 征 

Dravet 综合 征 ( 婴 儿 严 重 肌 阵 挛 冶 痛 ) 
5 非 进 行 性 脑病 的 肌 阵 挛 持续 状态 

5.6 ”Lennox-Gastaut 综合 征 

5.7 Landau-Kleffner 综合 和 有 
.8 


ee 一 慢 复合 波 的 疯 痛 


nn 


Un 
刀 iD 


hn 


. 进行 性 肌 阵 挛 


蜡 样 脂 神 质 we 

神经 氨 酸 沉积 证 

Lafora 病 

Univerricht-Lundborg 病 

神经 轴 性 营养 不 良 

肌 阵 挛 疝 痛 伴 破碎 肌 红 纤 维 (MERRF) 
齿 状 核 一 红 核 一 苍白 球 一 路 易 体 萎缩 


- 反射 性 首 冯 


7.1 特 发 性 光敏 性 枕 叶 疗 痛 

7.2 其 他 视觉 敏感 性 冶 痛 青少年 失 神 竟 病 

7.3” 原 发 性 阅读 性 疝 阅 青少年 肌 阵 这 交 痛 
7.4 ” 惊 IFkE 议 座 仪 有 全 面 性 强直 阵 可 性 发 作 的 志 议 内 


1 8. 可 不 诊断 为 症 痛 的 瘟病 发 作 


8.1 良性 新 生 儿 瘦 痛 发 作 
8.2 高 热 六 


8.3 反射 性 发 作 

8.4 乙醇 戒 断 性 发 作 

8.5 药物 或 其 他 化 学 物质 诱发 的 发 作 
8.6 ”外伤 后 即刻 或 早 发 性 发 作 

8.7 单 次 发 作 或 单 次 徐 性 发 作 

8.8 极 少 反 复 的 发 作 (oligo-ebilepsy) 


-、 痴 冯 发 作 的 分 类 

间 后 迅速 恢复 , 间 吹 期 正常 ;@ 短 暂 性 , 即 发 作 持续 时 间 非 常 短 , 通 常 为 数秒 钟 或 数 分 钟 , 除 疝 痛 
持续 状态 外 ,很 少 超过 半 小 时 ;@@ 重 复 性 , 即 第 一 次 发 作 后 ,经 过 不 同 间隔 时 间 会 有 第 二 次 或 更 
多 次 的 发 作 ;(@ 刻 板 性 , 指 每 次 发 作 的 临床 表现 几乎 一 致 . 

1. 部 分 性 发 作 (partial seizures) 是 指 源 于 大 脑 半球 局 部 神经 元 的 : 放电 ,包括 单纯 部 分 
性 、 复 杂 部 分 性 .部 分 性 继 发 全 面 性 发 作 三 类 ,前 者 为 局 限 性 发 放 . 无 意识 障 但 ,后 两 者 放电 从 局 
部 扩展 到 双 侧 脑 部 ,出现 意识 障碍 - 

(1) 单纯 部 分 性 发 作 (simple partial seizure): 发 作 时 程 短 , 一 般 不 赵 过 1 分 钟 ,发 作 起 始 与 结 
束 均 较 突 然 ,无 意识 障碍 。 可 分 为 以 下 四 型 : 

1) 部 分 运动 性 发 作 : 表 现 为 身体 某 一 局 部 发 生 不 自主 抽动 ,多 见于 一 侧 眼 哈 .口角 . 手 或 足 
趾 , 也 可 波及 一 侧面 部 或 肢体 ,病灶 多 在 中 央 前 回 及 附近 ,常见 以 下 几 种 发 作 形式 .DD Jackson 发 
作 : 异 常 运动 从 局 部 开始 , 沿 大 脑 皮 质 运 动 区 移动 ,临床 表现 拙 摘自 手 指 一 腕 部 一 前 辟 一 肘 一 
肩 一 口角 一 面部 逐渐 发 展 , 称 为 Jackson 发 作 ; 严 重 部 分 运动 性 发 作 患 者 发 作 后 可 留 下 短暂 性 ( 半 
小 时 至 36 小 时 内 消除 ) 肢 体 竣 痰 , 称 为 Todd 麻辣 ;名 旋转 1 住 发 作 : 表现 为 双眼 突然 向 一 侧 偏 余 ， 
继 之 头 部 不 自主 同 向 转动 , 伴 有 身体 的 扭转 ,但 很 少 超过 180” ,部 分 患者 过 度 旋 转 可 引起 跌倒 ， 
出 现 继 发 性 全 面 性 发 作 ;@ 姿 势 性 发 作 :表现 为 发 作 性 一 侧 上 及 外 展 、 肝 部 届 则 、 头 向 同 侧 扭 转 、 
眼睛 注视 着 同 侧 ;@@ 发 音 性 发 作 : 表 现 为 不 自主 重复 发 作 前 的 单 音 或 单词 , 偶 可 有 语言 抑制 。 

2) 部 分 感觉 性 发 作 : 躯 体感 觉 性 发 作 常 表现 为 一 侧 胶 体 旷 木 感 和 针 刺 感 ,多 发 生 在 口 基 、 
1 央 后 回身 体感 觉 区 ;特殊 感觉 性 发 作 可 表现 为 视觉 性 (如 闪光 或 


ra 


等 ) 听 觉 性 .嗅觉 性 和 味觉 性 ;眩晕 性 发 作 表现 为 坠落 感 . 肚 动感 或 水 平 /垂直 运动 感 等 。 
3) 自主 神经 性 发 作 : 出 现 苍白 面部 及 全 身 潮 红 .多 汗 、 立 毛 . 暗 孔 散 大 .呕吐 .腹痛 、 肠 鸣 、 烦 


渴 和 和 欲 排 尿 感 等 。 病 灶 多 位 于 岛 叶 .丘脑 及 周围 (边缘 系统 ), 易 扩散 出 现 意识 障碍 ,成 为 复杂 部 
分 性 发 作 的 一 部 分 。 

4) 精神 性 发 作 : 可 表现 为 各 种 类 型 的 记忆 障碍 (如 似曾相识 、 ee ` 强 迫 思维 ,快速 回顾 
往事 小 情感 障碍 (无 名 恺 惧 , 忧 郁 . 欣 快 , 愤 把) 错觉 ( 视 物 变形 . 变 大 . 变 小 ,声音 变 强 或 变 弱 ), 复 
杂 幻 觉 等 。 病 灶 位 于 边缘 系统 。 精 神 性 发 作 虽 可 单独 出 现 ， 全 性 发 作 的 先兆 ,也 
可 继 发 全 面 性 强直 一 阵 挛 发 作 。 

(2) 复杂 部 分 性 发 作 (complex partial seizure,CPS): 占 成 人 奖 痛 发 作 的 50% 以 上 ,也 称 为 精 
神 运动 性 发 作 ,病灶 多 在 矣 时 , 故 又 称 为 锋 叶 闻 痛 ,也 可 见于 额 叶 . 噢 皮质 等 部 位 。 由 于 起 源 . 扩 
散 途 径 及 速度 不 同 ,临床 表现 有 较 大 差异 ,主要 分 以 下 类 型 : 

1) 仪表 现 为 意识 障 但 :一 般 表 现 为 意识 模糊 ,意识 类 失 较 少见 。 由 于 发 作 中 可 有 精神 性 或 
精神 感觉 性 成 分 存在 ,意识 障碍 常 被 掩盖 ,表现 类 似 失 神 。 成 人 “ 失 神 ”几乎 毫 无 例外 是 复杂 部 


分 性 发 作 , 但 在 小 儿 应 注意 与 失 神 性 发 作 鉴 别 。 


2) 表现 为 意识 障 得 和 自动 症 :经 典 的 复杂 部 分 性 en 始 ,先兆 是 病 性 发 作出 现 
意识 丧失 前 的 部 分 ,患者 对 此 保留 意识 ,以 上 腹部 异常 感觉 最 常见 ,也 可 出 现 情感 ( 恺 惧 ) 认 和 


(似曾相识 ) 和 感觉 性 ( 嗅 幻觉 ) 症 状 ,随后 出 现 意识 障碍 、 re 发 作 通 常 
分 钟 : 
自动 症 (automatisms) 是 指 在 交 痢 发 作 过 程 中 或 发 作 后 意识 模糊 状态 下 出 现 的 具有 一 定 协 
were 识 活动 。 自动 症 均 在 取得 的 基础 上 发 生 , 伴 有 遗忘 。 自 动 症 可 表现 为 
< 复 别 嘴 . 据 嘴 .咀嚼 , 栈 舌 . 牙 或 在 咽 ( 口 .消化 道 自动 症 ); 或 反复 接手 、 拂 而 ,不 断 地 穿 衣 .脱衣 、 
ee 摸索 衣服 ( 手 是 自动 症 ); 也 可 表现 为 游 走 .奔跑 、 无 目的 的 开门 关门. 乘 车 、 王 条 ;还 可 出 


村 续 1~3 


第 十 三 章 瘦 。 疝 


现 自 言 自 语 .叫喊 . 唱 哆 (语言 自动 症 ) 或 机 拭 重复 原来 的 动作 。 自 动 症 并 非 复杂 部 分 性 发 作 所 
特有 ,在 其 他 (如 失 神 ) 发 作 或 发 作 后 意识 障碍 情况 下 也 可 出 现 。 自 动 症 出 现 的 机 制 可 能 为 高 
控制 功能 解除 ,原始 自动 行为 的 释放 - 障碍 严重 程度 .持续 时 间 和 脑 低级 功能 相对 完整 等 
满足 了 自动 行为 出 现 的 条 件 . 临 床上 以 复杂 部 分 性 发 作 自动 症 最 常见 。 
3) 表现 为 瘟 识 陈 任 与 ii E 状 :复杂 部 分 性 发 作 可 表现 为 开始 即 出 现 意识 障碍 和 各 种 运动 
症状 ,特别 在 睡 距 中 发 生 . 可 能 与 放电 扩散 较 快 有 关 。 运 动 症状 可 为 局 灶 性 或 不 对 称 强直 、 阵 挛 
和 变异 性 肌 张 力 动 作 , 各 种 特殊 姿势 (如 击剑 样 动作 ) 等 ,也 可 为 不 同 运动 症状 的 组 合 或 先后 出 
现 ,与 放电 起 源 部 位 及 扩散 过 程 所 及 区 域 有 关 - 

(3) 部 分 性 发 作 继 发 全 面 性 发 作 : 单 纯 部 分 性 发 作 可 发 展 为 复杂 部 分 性 发 作 , 单 纯 或 复杂 部 
分 性 发 作 均 可 泛 化 为 全 面 性 强直 阵 蛮 发 作 - 

2. 全 面 性 发 作 (generalized seizures) 最 初 的 症状 学 和 脑 电 图 提示 发 作 起 源 于 双 侧 脑 部 ,多 
在 发 作 初 期 就 有 总 识 送 失 . 

(1) 全 面 强直 一 阵 挛 发 作 (generalized tonic-clonic seizure,GTCS): 意 识 丧 失 、 双 侧 强直 后 出 现 
阵 牵 是 此 型 发 作 的 主要 临床 特征 。 可 由 部 分 性 发 作 演 变 而 来 ,也 可 一 起 病 即 表现 为 全 面 强直 一 
阵 挛 发 作 。 嘻 期 出 现 意 识 迷 失 ,跌倒 ,随后 的 发 作 分 为 三 期 ; 

1) 强直 期 :表现 为 全 坏 骨 慷 肌 直 生 收 缩 。 眼 肌 收缩 出 现 眼 输 上 牵 、 眼 球 上 翻 或 凝视 ; 咀 
嚼 肌 收 缩 出 现 张 口 , 随 后 猛 饮 闭合 .可 咬 伤 舌尖 ; 叭 肌 和 呼吸 肌 强 直 性 收缩 致 患者 尖 叫 一 声 , 呼 
吸 停止 ; 倾 部 和 观 于 肌肉 的 强直 性 收缩 致 菇 和 胃 干 先 届 曲 , 后 反 张 ;上 肢 由 上 举 后 旋转 为 内 收 旋 
前 ,下 肢 先 必 曲 后 猛烈 促 直 ,持续 10~20 秒 钟 后 进入 阵 挛 期 。 

2) 阵 克 期 :肌肉 交替 性 收缩 与 松弛 . 旦 一 张一弛 交替 性 抽动 , 阵 挛 频 率 逐 渐变 慢 ,松弛 时 间 
逐渐 延长 ,本 期 可 30~60 秘 或 更 长 。 在 一 次 剧烈 阵 挛 后 ,发 作 停止 ,进入 发 作 后 期 。 以 上 两 
期 均 可 发 生 舌 咬 伤 ,并 伴 呼吸 停止 、 血 不 升 高 .心率 加 快 .瞳孔 散 大 、 光 反射 消失 、 唾 液 和 其 他 分 
泌 物 增多 ; Babinski 征 可 为 阳性 。 

3) 发 作 后 期 :此 期 尚 有 短暂 阵 谈 ,以 面 肌 和 咬 肌 为 主 ,导致 牙关 紧 闭 ,可 发 生 舌 咬 伤 。 本 期 
全 身 肌肉 松弛 ,括约肌 松弛 , 尿 液 自行 流出 可 发 生 尿 失 禁 。 呼吸 首 先 恢 复 ,随后 瞳孔 .血压 : 
渐 至 正常 。 肌 张力 松弛 ,意识 逐渐 恢复 。 从 发 作 到 意识 恢复 约 历时 5~15 分 钟 。 醒 后 患者 常 感 
头痛 .全身 酸痛 .嗜睡 ,部 分 患者 有 意识 模糊 ,此 时 强行 约束 患者 可 能 发 生 伤 人 和 自 伤 。CTCS 典 
型 脑 电 图 改变 是 ,强直 期 开始 逐渐 增强 的 10 次 / 秘 棘 波 样 节律 ,然后 频率 不 断 降 低 ,波幅 不 断 增 
高 , 阵 蛮 期 弥漫 性 慢 波 伴 同时 人 环 波 ,痉挛 后 期 呈 明 显 脑 电 抑制 ,发 作 时 间 愈 长 ,抑制 愈 明显 

(2) 强直 性 发 作 (tonie seizure): 多 见于 弥漫 性 脑 损 害 的 儿童 ,睡眠 中 发 作 较 多 。 表 现 为 与 强 
下 一 阵 牵 性 发 作 中 强直 期 相似 的 全 身 骨 澡 肌 强直 性 收缩 , 常 伴 有 明显 的 自主 神经 症状 ,如 色 
苍白 等 ,如 发 作 时 处 于 站 立 位 可 剧烈 摔 倒 。 发 作 持续 数秒 至 数 十 秒 。 典 型 发 作 期 EEG 为 暴发 
性 多 环 波 。 
(3) 阵 这 性 发 作 (clonic seizure): 几 乎 都 发 生 在 岚 幼儿, 特征 是 重复 阵 这 性 抽动 伴 意识 丧失 ， 
之 前 无 强直 期 。 双 侧 对 称 或 某 一 肢体 为 主 的 抽动 ,幅度 ,频率 和 分 布 多 变 ,为 婴儿 发 作 的 特征 ， 
持续 1 分钟 至 数 分 钟 。EEG 缺乏 特异 性 ,可 见 快 活动 慢 波 及 不 规则 束 一 慢 波 等 。 
(4) 失 神 发 作 (absence seizure): 分 典型 和 不 典型 失 神 发 作 , 临 床 表现 、 脑 电 图 背景 活动 及 发 
改变 、 预 后 等 均 有 和 较 大 差异 。 
1) 典型 失 神 发 作 : 儿童 期 起 病 ,青春 期 前 停止 改作。 特征 性 表现 是 突然 短暂 的 (5~10 秒 ) 意 
识 老 失 和 正在 进行 的 动作 中 断 , 双 眼 滤 然 凝 视 , 呼 之 本 应 ,可 伴 简单 自动 性 动作 ,如 控 鼻 、 咀 嚼 、 
在 咽 等 ,或 伴 失 张 力 如 手中 持 物 坠 沙 或 轻微 阵 这 ,一 般 不 会 跌倒 ,事后 对 发 作 全 无 记忆 ,每 日 可 
发 作 数 次 至 数 育 次 。 发 作 后 立即 清醒 ,无 明显 不 适 ,可 继续 先前 活动 。 醒 后 不 能 回忆 。 发 作 时 
EEG 显 双 侧 对 称 3Hz 环 一 慢 综合 波 ( 图 13-1)。 
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图 13-1 典型 失 神 发 作 的 脑 电 图 表现 
发 作 时 EEG 各 导 联 呈 双 侧 对 称 3Hz 坏 一 慢 综 合 波 


2) 不 典型 失 神 : 起 始 和 终止 均 较 典型 失 神 缓慢 , 除 意识 丧失 外 , 常 伴 肌 张 力 降低 , 偶 有 肌 阵 
挛 。EEG 显示 较 慢 的 (2.0~2.5Hz) 不 规则 束 一 慢 波 或 尖 一 慢 波 ,背景 活动 异常 。 多 见于 有 弥漫 性 
脑 损害 患 儿 , 预 后 较 差 。 

(5) 肌 阵 挛 发 作 (myoclonic seizure): 表 现 为 快速 短暂、 触电 样 肌肉 收缩 ,可 遍及 全 身 ,也 可 
限于 某 个 肌 群 或 某 个 肢体 , 常 成 复发 生 , 声 . 光 等 刺激 可 诱发 。 可 见于 任何 年 龄 ,常见 于 预后 较 
好 的 特 发 性 冶 痛 患者 ,如 婴儿 良性 肌 阵 挛 性 症 病 ;也 可 见于 罕见 的 遗传 性 神经 变性 病 以 及 弥漫 
性 脑 损 害 。 发 作 期 典型 EEG 改变 为 多 环 一 慢 波 。 

(6) 失 张 力 发 作 (atonic seizure): 是 姿势 性 张力 丧失 所 致 。 部 分 或 全 身 肌 肉 张 力 突 然 降 
低 导 致 垂 希 (点 头 ) 张 口 . 肢 体 下 垂 ( 持 物 险 落 ) 或 躯干 失 张力 跌倒 或 狂 倒 发 作 ,持续 数秒 至 
1 分 钟 , 时 间 短 者 意识 障碍 可 不 明显 ,发 作 后 立即 清醒 和 站 起 。EEG 示 多 环 一 慢 波 或 低 电 位 

2001 年 ILAE 新 提出 了 几 种 经 过 临床 验证 的 症 病 发 作 类 型 : 

hi 半 泊 改作 Gascon 和 Lombroso 在 1971 年 提出 痴 笑 性 疯 病 的 诊断 标准 :没有 诱因 的 、 刻 
板 的 .反复 发 作 的 痴 笑 , 常 伴 有 其 他 癫痫 表现 ,发作 期 和 发 作 问 期 EEG 有 病 样 放电 ,无 其 他 疾病 
能 解释 和 性 痴 笑 。 痴 笑 是 这 种 发 作 的 主要 特点 ,也 可 以 鳃 为 主要 临床 表现 ,对 药物 耐 药 ， 
如 为 合并 的 发 作 可 能 治疗 有 效 。 

2. 持续 性 先兆 ”ILAE 在 新 疝 病 分 类 中 把 持续 性 先兆 作为 症 病 一 种 亚 型 1 也 净 其 视 为 好 4 分 
感觉 性 疯 痢 的 同义词 。 从 临床 观点 看 ,可 分 为 4 种 亚 型 :躯体 感觉 (如 波及 躯干 . 头 部 及 四 肢 的 
域 觉 迟钝 等 ); 特 殊 感觉 (如 视觉 ,听觉 .嗅觉 平衡 觉 及 味觉 ); 自 主神 经 症状 明显 的 持续 性 先兆 ; 
表现 为 精神 症状 的 持续 性 先兆 。 


-、 奖 病 或 症 病 综合 征 的 分 类 
症 病 发 作 是 指 一 次 发 作 的 全 过 程 ,而 冶 病 或 辣 病 综合 征 则 是 一 组 疾病 或 综合 征 的 总 称 。 


. 与 部 位 有 关 的 疗 痛 

1 与 年 龄 有 关 的 特 发 性 冲 首 

1) 伴 中 央 一 里 部 环 波 的 良性 儿童 症 痫 (benign childhood epilepsy with centrotemporal spike): 
3~13 岁 起 病 ,9~10 岁 为 发 病 高 峰 . 男 孩 多 见 . 部 分 患者 有 遗传 倾向 。 发 作 表 现 为 一 侧面 部 或 口 
角 短 暂 的 运动 性 发 作 .党 伴 驱 体感 觉 症状 .多 在 夜间 发 病 ,发 作 有 泛 化 倾向 。 发 作 频 率 稀 朴 ,每 
月 或 数 月 1 次 , 少 有 短期 内 发 作 EEG 表现 为 在 背景 活动 正常 基础 上 ,中 央 一 里 区 高 波 
幅 棘 一 慢 波 。 常 由 睡 眼 激活 ,有 扩散 或 游 走 (从 一 侧 移 至 另 一 侧 ) 倾向 。 卡 马 西平 或 丙 戊 酸 钠 治 
疗 有 效 , 但 目前 认为 卡 世 西平 可 能 诱导 脑 电 图 出 现 ESES 现象 ,不 利于 患者 脑 电 的 恢复 。 多 数 患 
者 青春 期 自 仔 ， 

2) 华 有 枕 区 阵 发 性 放电 的 良性 儿童 济 痛 (childhood epilepsy with occipital paroxysms): 好 发 
年 龄 1~14 岁 ,发 作 开 始 表 现 为 视觉 症状 呕吐 , 随 之 出 现 眼 肌 阵 挛 、 偏 侧 阵 挛 , 也 可 合并 全 面 强 
直 一 阵 挛 性 发 作 及 自动 症 - EEG 示 一 侧 或 到 做 区 隆 妆 性 向 流 四 壮 一 提 流 或 江波 :是 反复 节律 
性 发 放 ， 保生 半 限 时 网 到 s 可 这 用 马 


tes fc 


史 。 根据 发 作 起 源 [可 分 为 海马 青 人 es in 
表现 自主 神经 和 (或 ) 精神 症状 .嗅觉 .听觉 性 (包括 错觉 ) 症 状 的 单纯 部 分 性 发 作 ( 如 上 腹部 胃 气 
上 升 感 ); 以 消化 系统 自动 症 为 突出 表现 的 复杂 部 分 性 发 作 ,如 吞咽 、 咕 嘴 等 。 典 型 发 作 持续 时 间 


长 于 1 分 钟 , 常 有 发 作 后 膀胱 ,事后 不 能 回忆 .逐渐 恢复 。EEG 常见 单 侧 或 双 侧 杜 叶 来 波 , 也 可 
为 其 他 异常 (包括 非 矣 时 异常 ) 或 无 异常 。 
2) 领 叶 闯 病 (frontal lobe epilepsy ): 可 发 病 于 任何 年 龄 ,表现 为 单纯 或 复杂 部 分 性 发 作 , 常 

继 发 性 全 面 性 发 作 。 发 作 持续 时 间 短 ,形式 刻板 性 ， Ds 
的 自动 症 , 萄 出 现 冶 病 持 续 状态 。 可 仅 在 夜间 入 睡 中 发 作 。 发 作 期 EEG 表现 为 暴发 性 快 节律 、 
慢 节律 .暴发 性 环 波 . 尖 波 ， 或 坟 慢 复 合流 。 

3) 顶 叶 癫痫 (parietal lobe epilepsy): 可 发 病 于 任何 年 龄 。 常 以 单纯 部 分 性 感觉 发 作 开始 ,而 
后 继 发 全 面 性 发 作 。 视 幻觉 或 自身 认 知 障碍 (如 偏 身 忽 略 ) 少见 。 发 作 期 EEG 表现 为 局 限 性 或 
广泛 性 环 波 。 

4) 桃 叶 癫 首 (oceipital lobe epilepsy): 主要 表现 为 伴 有 视觉 症状 的 单纯 部 分 性 发 作 , 可 有 或 
无 继 发 性 全 面 性 发 作 。 常 和 偏 头 痛 伴 发 。 基 本 的 视觉 发 作 可 为 一 过 性 掠 过 眼前 的 视觉 表现 ,可 
以 是 阴性 视觉 症状 (盲点 、 黑 晒 ), 也 可 为 阳性 视觉 症状 (闪光 、 光 幻 视 ), 还 可 表现 为 错觉 ( 视 错觉 、 
视 物 大 小 的 改变 ) 和 复杂 视 幻 觉 (丰富 多 彩 的 复杂 场面 ) 

5) 儿童 慢性 进行 性 部 分 持续 性 癫痫 状态 (Kojewnikow syndrome): 可 发 生 于 任何 年 龄 段 , 通 
常 表现 为 部 位 固定 的 单纯 运动 性 部 分 性 发 作 , 后 期 出 现 发 作 同 侧 的 肌 阵 挛 。EEG 背景 活动 正常 ， 
有 限 局 性 阵 发 异常 ( 狂 波 或 慢 波 )。 常 可 发 现 病因 ,包括 肿瘤 ` 线 粒 体 脑 肌 病 和 血管 病 等 , 除 病 因 
疾病 有 所 进展 外 , 癫 痢 综合 征 本 身 非 进展 性 。 

6) 特殊 促 发 方 式 的 本 六 宗 合 征 : 促 发 发 作 是 指 发 作 前 始终 存 tn 素 所 促 发 的 辣 
病 。 发 作 可 由 非特 殊 因素 (不 卢 、 戒 酒 或 过 度 换 气 ) 促 发 ,也 可 由 特殊 感觉 或 知觉 促 发 (反射 性 交 
病 ), 突 然 呼 唤 促 发 (惊吓 入 

(3) 隐 源 性 :从 癫 痢 发 作 类 型 ,临床 特征 常见 部 位 推测 其 是 继 发 性 癫痫 ,但 病因 不 明 。 


第 十 三 章 疗 病 


2. 全 面 性 首 痛 和 闻 痫 综合 征 

(1) 与 年 岭 有 关 的 特 发 性 疗 痛 

1) 良性 家 族 性 新 生 儿 惊厥 (benign neonatal familial convulsions): 常 染色 体 显 性 遗传 。 出 生 
后 2~3 天 发 病 , 表 现 为 阵 挛 或 呼吸 暂停 ,EEG 无 特征 性 改变 , 约 14% 患者 以 后 发 展 为 癫 首 。 

2) 良性 新 生 儿 惊厥 (benign neonatal convulsions): 生 后 5 天 左右 起 病 , 表 现 为 } 而 短暂 的 
阵 挛 或 呼吸 暂停 性 发 作 ,EEG 有 尖 波 和 “5 波 交替 出 现 。 发 作 不 反复 ,精神 运动 发 育 不 受 影 响 。 

3) 良性 婴儿 肌 阵 挛 疝 病 (benign myoclonic epilepsy in infancy): 1~2 岁 发 病 , 男 性 居多 ,特征 
为 短暂 暴发 的 全 面 性 肌 阵 挛 ,EEG 可 见 阵 发 性 环 一 慢 复 合 波 。 

4) 儿童 失 神 性 闯 病 (childhood absence epilepsy): 发 病 高 峰 6~7 岁 ,女孩 乡 匈 ,有 明显 的 遗传 
倾向 。 表 现 为 频繁 的 失 神 发 作 , 可 伴 轻微 的 其 他 症状 ,但 无 肌 阵 窑 : E 失 神 。EEG 示 双 侧 同步 对 
称 的 3Hz 环 一 慢 波 ,背景 活动 正常 ,过 度 换 气 易 诱 发 痫 性 放电 甚至 发 作 。 两 ) 1 拉 莫 三 嗓 
We 预后 良好 ,大 部 分 痊愈 ,少数 病例 青春 期 后 出 现 GTCS ,但 少数 还 有 失 神 发 作 。 

) 青少年 失 神 冶 痛 (juvenile absence epilepsy ): 青春 期 发 病 , 男女 间 无 差异 ,发 作 频 率 少 于 儿 
i. 80% 以 上 出 现 全 面 强直 一 阵 挛 发 作 。EEG 示 广 泛 ; 有 预后 良好 。 

6) 青少年 肌 阵 挛 疗 病 (juvenile myoclonic epilepsy): 好 发 于 8~18 岁 ,表现 为 收 体 的 阵 挛 性 抽 
动 , 多 合并 全 面 强直 一 阵 这 发 作 和 失 神 发 作 , 常 为 光敏 性 ,对 抗 冶 痢 药物 反应 良好 ,但 停 药 后 党 
有 复发 。 

7) 觉醒 时 全 面 强直 一 阵 挛 性 癫 痢 (epilepsy with generalized tonic-clonic seizure on awaking): 
好 发 于 10~20 岁 ,清晨 醒 来 或 傍晚 休息 时 发 病 ,表现 为 全 面 强直 一 阵 这 性 发 作 , 可 伴 有 失 神 或 肌 
阵 挛 发 作 。 

隐 源 性 或 症状 性 (cryptogenic or symptomatic): 推 测 其 是 症状 性 ,但 病史 及 现 有 的 检测 手 

能 发 现 病因 。 

E West 综合 征 :又 称 婴 儿 痉 挛 征 ,出 生 后 1 年 内 起 病 ,3~7 个 月 为 发 病 高 峰 , 男 孩 多 见 。 肌 
阵 牵 性 发 作 .智力 低下 和 EEG 高 度 广 律 失 调 (hypsarrhythmia) 是 本 病 特征 性 三 联 征 , 典 型 肌 阵 挛 
发 作 表 现 为 快速 点 头 状 痉挛 、 双 上 上肢 外 展 ,下 肢 和 艇 干 屈曲 ,下 肢 偶 可 为 伸 直 。 症 状 性 多 见 ,一 
般 预 后 不 良 。 早 期 用 ACTH 或 皮质 类 固 醇 疗效 较 好 。5 岁 之 前 60%~70% 发 作 停 止 ,40% 转变 
为 其 他 类 型 发 作 如 Lennox-Gastaut 综合 征 或 强直 阵 挛 发 作 。 

2) Lennox-Gastaut 综合 征 :好 发 于 1~8 岁 ,少数 出 现在 青春 期 。 强 直 性 发 作 、 失 张力 发 作 、 肌 
阵 挛 改作, 非典 型 失 神 改作 和 全 面 强直 一 阵 挛 性 发 作 等 多 种 发 作 类 型 并 存 , 精 神 发 育 迟 滞 ,EEG 
示 环 一 慢 复 合 波 (1~2.5Hz) 和 睡眠 中 10Hz 的 快 和 节律 是 本 综合 征 的 二 大 特征 , 兄 出 现 瘦 痫 持续 状 
态 。 治 疗 可 选用 丙 戊 酸 钠 . 托 吡 酯 和 拉 莫 三 嗪 等 ,大 部 分 患 儿 预后 不 恨 。 

3) 肌 阵 挛 一 失 张力 发 作 性 癫痫 (epilepsy with myoclonic-astatic seizures ) 又 称 肌 阵 挛 一 镜 倒 
性 业 病 :2~5 岁 发 病 , 男孩 多 于 女孩 ,首次 发 作 多 为 全 面 强直 一 阵 挛 性 发 作 , 持 续 数 月 后 ,出现 肌 
阵 挛 发 作 、 失 神 发 作 和 每 日 数 次 的 跌倒 发 作 ,持续 1~3 年 。EEG 早期 表现 为 4~7Hz 的 慢 波 节律 ， 
以 后 出 现 规则 或 不 规则 的 双 侧 同步 的 2~3Hz 束 一 慢 复合 波 和 (或 ) 多 为 一 慢 复 合 波 ,病程 和 预后 
不 定 。 

4) 伴 有 肌 阵 挛 失 神 发 作 的 癫痫 (epilepsy with myoclonic absences): 约 在 7 2 男孩 多 见 ， 
特征 性 表现 为 失 神 伴随 严重 的 双 侧 节律 性 阵 挛 性 跳动 。EEG 可 见 双 侧 同步 对 称 ,节律 性 的 3Hz 
环 一 慢 复合 波 ,类 似 失 神 发 作 , 但 治疗 效果 差 , 且 有 精神 发 育 不 全 

(3) 症状 性 或 继 发 性 

1) 无 特殊 病因 :人 D 早 发 性 肌 阵 挛 性 脑病 (early myoclonic encephalopathy): 起 病 于 出 生 后 3 个 
月 以 内 ,初期 为 非 连 续 的 单 发 肌 阵 这 (全 面 性 或 部 分 性 ), 然 后 为 怪异 的 部 i 大 号 的 肌 阵 这 

EEG 示 抑 制 姓 发 性 活动 ,可 进展 为 高 度 节 律 失 润 ,病情 严重 ,第 一 生地 可 死记、 


四 伴 暴 发 抑制 的 竖 上 二 基 生 二 有 性 胶 病 (earlv infantile epileptic encephalopathy suppression-burst): 
又 称 为 大 国 原 综合 征 , 发 生 于 出 生 后 数 月 内 . 常 为 强直 性 痉挛 ,可 以 出 现 部 分 发 作 , 肌 阵 挛 发 作 
罕见 。 在 清醒 和 和 唾 虐 状态 时 EEC rere rh 预后 不 良 ,可 出 现 严 重 的 精神 
运动 迟缓 及 顾问 性 发 作 . 管 在 +-6 个 月 时 进展 为 West 综合 征 。@ 其 他 症状 性 全 面 性 疗 冯 。 

2) 特殊 综合 征 发 作 可 并 发 于 许多 疾病 .包括 DR 
包括 畸形 (及 版 体 发 育 不 全 综合 征 . 脑 回 发 育 不 全 等 ) 和 证 实 或 疑 为 先天 性 代谢 异常 的 疾病 ( 葵 
,是 梯 脂 袍 质 洒 和 用 和 窜 ) 

不 能 确定 为 部 分 性 或 全 面 性 的 瘦 病 或 疯 病 综合 征 

既 有 全 面 性 又 有 部 分 性 发 作 

1) 新 生 a neonatal seizures): 多 见于 未 成 熟 儿 ,临床 表现 常 被 忽略 。 

2) 婴儿 重症 | 省 首 (severe myoclonic epilepsy in infancy): 又 称 Dravet 综合 征 。 出 生 
后 1 年 内 发 病 , 初 "| 表现 为 全 各 或 一 侧 的 阵 蛮 发 作 , 以 后 有 从 局 部 开始 的 ,频繁 的 肌 阵 挛 ,部 分 
患者 有 局 灶 性 发 作 或 不 典型 失 神 .从 2 岁 起 精神 运动 发 育 迟 缓 并 出 现 其 他 神经 功能 缺失 。 

3) 慢 波 睡眠 中 持 慢 复 合流 冶 病 (epilepsy with continuous spike-waves during slow-wave 
sleep): 由 各 种 发 作 类 和 而 成 ,通常 是 良性 病程 ,但 常 出 现 神 经 精神 紊乱 。 

4) Landau-Kleffner 综合 征 : 也 称 获 得 性 证 病 性 失语 ,发病 年 龄 3~8 岁 , 男 多 于 女 ,隐匿 起 病 ， 
表现 为 语言 听 党 性 失 认 太 上 日 发 言语 的 迅速 减少 .本 病 军 见 ,15 岁 以 前 病情 及 脑 电 图 均 可 有 缓解 。 

(2) 未 能 确定 为 全 面 性 或 部 分 i 病 : 包 括 所 有 临床 及 脑 电 图 发 现 不 能 归 入 全 面 或 部 分 性 
I 依 断 的 病例 ,例如 达 多 睡 民 大 发 作 的 病例 : 

. 特殊 综合 征 ”包括 热 性 惊 胸 .孤立 发 作 或 孤立 性 疯 痛 状态 和 出 现在 急性 代谢 或 中 毒 情况 
hy 药物 中 毒 、 非 病 性 高 血糖 性 年 迷 ) 的 发 作 、 

2001 年 ILAE 新 提出 的 几 个 经 过 临床 验证 的 冶 痛 和 冶 痛 综合 征 : 

1. 家 族 性 匡 叶 闻 病 ” 常 染 色 体 显 性 遗传 .外 显 率 609%, 多 发 生 于 青少年 或 成 年 早期 ,平均 
发 病 年 龄 24 岁 ,部 分 患者 有 热 性 惊厥 或 热 性 惊 威 家 族 史 。 临 床 多 表现 为 里 叶 起 源 的 部 分 性 发 作 。 
MRI 多 正常 ,部 分 有 弥漫 性 点 状 工 高 锁 分 析 示 发现 与 杜 叶 冶 痛 或 热 性 惊 克 已 知 位 点 相 
连锁 。 可 选用 荣 受 英 钠 、 丙 成 酸 钠 治疗 .预后 良好 。 应 注意 与 显 叶 内 侧 疯 病 相 鉴别 ， 
后 者 平均 发 病 年 龄 9 岁 ,6% 有 热 性 惊厥 史 , 少 见 有 家 族 史 ,EEG 常见 局 灶 性 痛 样 放电 ,MRI 示 海 
马 T, 高 信号 ,通常 比较 难 治 。 

2. 不 同 病 灶 的 家 族 性 部 分 性 瘾 痫 ，” 常 染色 体 显 性 遗传 ,连锁 分 析 证 实 与 2 号 染色 体 长 辟 和 
22 号 染色 体 qd11~q12 区 成 有 关 , 外 显 率 629% ,平均 发 病 年 龄 13 岁 (2 个 月 -43 岁 )。 临 床 特征 为 
不 同 家 庭 成 员 的 部 分 性 装 痫 起 于 不 同 皮质 , 额 叶 和 丁 叶 是 最 常 受累 的 区 域 ,所 有 患者 几乎 都 表 
et ted 分 性 发 作 。509%~609% 患者 EEG 有 发 作 问 期 痛 性 放电 ,睡眠 中 更 易 记 录 到 , 神 

系统 体格 检查 和 影像 学 检查 均 阴 性 。85%-~969 对 传统 抗 辣 痛 药 反应 良好 。 与 以 前 报道 的 家 
族 | 族人 部 分 性 癫 痢 不 同 的 是 后 者 家 庭 成 员 的 部 分 性 冲 痢 都 是 起 自 相 同 的 皮质 区 域 。 

3. 婴儿 早期 游 走 性 部 分 性 发 作 “” 发 病 年 龄 13 天 -7 个 月 ,发 作 早期 表现 为 运动 和 自主 神经 
症状 ,包括 呼吸 暂停 ,发绀 .面部 潮红 ,后 期 发 作 多 样 化 ,可 由 一 种 发 作 类 型 转变 成 另 一 种 类 型 ， 

临床 可 实现 为 六 限 闪 站 视 伴 眼 肌 痉 挛 . 眼 瞪 颜 搞 .肢体 痉 蛮 .咀嚼 运动 等 ,也 可 出 现 继 发 性 全 面 发 
作 , 肌 阵 这 罕见 ,两 次 发 作 问 ,婴儿 无 精 打 采 ` 流 尖 . 嗜 睡 不 能 存 咽 。 

4. 非 进行 性 脑病 的 肌 阵 李 持续 状态 平均 发 病征 龄 为 12 个 月 .多 有 脑病 和 神经 功能 障碍 ， 
表现 为 或 多 或 少 较 是 型 的 部 分 运动 性 发 作 `. 肌 阵 挛 失 神 及 粗大 肌 阵 亭 , 肌 阵 挛 表 现 为 面部 和 (或 ) 
上 肢体 远 端 册 肉 的 阵 牵 ,初期 发 生 在 不 同 的 肌肉 ,时 游 走 性 和 非 同步 性 ,随后 出 现 频率 不 同 . 但 节 
律 一 至 的 肌 阵 窑 运 动 ,在 有 明显 失 神 时 更 突出 , 慢 波 睡 眼中 拓 神 和 肌 〖 

5. 惊吓 性 疗 痛 1989 年 国际 分 类 中 将 其 作为 一 种 有 特殊 诱因 的 冶 


症状 ,在 此 次 国际 分 
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类 中 将 其 作为 癫 痛 综 合 征 , 归 于 反 
发 作 ,表现 为 惊 跳 ,随后 出 现 短暂 、 和 多 有 陵 人 

少 于 30 秒 。 大 多 数 患 者 仅 对 一 种 刺激 敏感 ,反复 刺激 可 能 有 可 卡 马 P 

有 单 侧 体 征 、 局 限 性 神经 功能 损伤 和 局 限 性 脑 电 图 异常 患者 的 发 作 , 拉 黄 王 哄 和 级 俏 西洋 作 
为 辅助 治疗 也 有 部 分 疗效 ,长 期 控制 冯 病 发 作 比较 困难 ,有 报道 于 术 能 控制 华 有 轻 偏瘫 的 惊 
吓 性 发 作 。 


第 二 节 ” 疗 闯 的 诊断 


冶 病 是 多 种 病因 所 致 的 疾病 ,其 诊断 需 遵循 三 步 原 则 :首先 明确 发 作 性 症状 是 否 为 疯 痛 发 
作 ; 其 次 是 哪 种 er ve ;最 后 明确 发 作 的 病因 是 什么 

【 病史 和 体检 】 

完整 和 详尽 的 病史 对 癫 痛 的 诊断 .分 型 和 鉴别 诊断 都 具有 非 ? 的 意义 。 由 于 患者 发 作 
时 大 多 数 有 意识 障碍 ,难以 描述 发 作 情形 , 故 应 详尽 询问 患者 的 亲 届 或 月 击 者 。 病 史 需 包括 起 
病 年 龄 .发 作 的 详细 过 程 、 病 情 发 展 过 程 ,发作 诱 因 .是 否 有 先兆 .发作 频率 和 治疗 经 过 ;既往 史 
应 包括 母亲 妊娠 是 否 异 常 及 妊娠 用 药 史 , 于 生 期 是 否 有 异常 ,过 去 是 否 串 过 什么 重 此 疾病 ,如 颅 
脑 外 伤 . 脑 炎 .脑膜 炎 ,心脏 疾病 或 肝 肾 疾病 ;家 族 史 应 包括 各 级 亲属 中 是 耕 有 交 痢 发 作 或 与 之 
相关 的 疾病 (如 偏 头痛 )。 详尽 的 问 诊 及 全 身 及 神经 系统 查 体 是 必须 的 

【 辅助 检查 】 

1. 脑 电 图 (EEG) 是 诊断 疝 痫 最 重要 的 辅助 Se EEG 对 发 作 性 症状 的 诊断 有 很 大 
价值 ,有 助 于 明确 疗 痛 的 诊断 及 分 型 和 确定 特殊 综合 征 。 理 论 上 任何 一 种 冶 痛 发 作 都 能 用 脑 电 
图 记录 到 发 作 或 发 作 间 期 闯 样 放电 ,但 实际 工作 中 由 ee 局 限 性 ， 常规 头皮 脑 电 
图 仅 能 记录 到 49.5% 患者 的 痢 性 放电 ,重复 3 次 可 将 阳性 率 提高 到 529 ,采用 过 度 换 气 .闪光 刺 
激 等 诱导 方法 还 可 进一步 提高 脑 电 图 的 阳性 率 ,但 仍 有 部 分 竟 靖 患者 的 脑 电 图 从 查 始终 正常 。 
在 部 分 正常 人 中 偶尔 也 可 记录 到 痛 样 放电 ,因此 ,不 能 单纯 依据 脑 电 活 动 的 异常 或 正常 来 确定 

近年 来 广泛 应 用 的 24 小 时 长 程 脑 电 监测 和 视频 脑 电 图 (video-EEG ) 使 发 现 痛 样 放电 的 可 
能 性 大 为 提高 ,后 者 可 同步 监测 记录 患者 发 作 情 况 及 相应 脑 电 图 改变 ,可 明确 发 作 性 症状 及 脑 
电 图 变化 间 的 关系 。 

2. 神经 影像 学 检查 ”包括 CT 和 MRI, 可 确定 脑 结构 异常 或 病变 ， 
断 和 分 类 占有 帮助 ， 有 时 可 作出 病因 诊断 ,如 
颅 内 肿瘤 、 灰 质 异 位 等 。MRI 较 敏 感 ,特别 是 
冠状 位 和 海马 体积 测量 能 较 好 地 显示 海马 病 
变 ( 图 13-2)。 国 际 抗 疝 病 联盟 神经 } 
员 会 于 1997 年 提出 以 下 情况 应 做 神 扩 
检查 :任何 ,病史 或 脑 电 图 提示 为 部 分 
性 发 作 ;@ 在 1 岁 以 内 或 成 人 未 能 分 型 的 发 作 
或 明显 的 全 面 ; E;@@) 神 经 或 神经 心理 证 明 
有 局 限 性 损害 ;@ 一 线 抗 冶 病 药物 无 法 控制 发 
作 ; 名 抗 冶 病 药 不 能 控制 发 作 或 发 作 类 型 有 变 
化 以 及 可 能 有 进行 性 病变 者 。 功 能 影像 学 检 
查 如 SPECT、PET 等 能 从 不 同 的 角度 反映 脑 局 
部 代谢 变化 ,辅助 辣 病 灶 的 定位 。 图 13-2 FLAIR 像 显 示 左 侧 海马 硬化 
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疾 首 及 壮 首 纷 合 合 征 诊 苞 


【 鉴别 诊断 ] 

1. 坚 克 (syneope) 为 脐 血 流 汶 宇 
有 了 明显 的 诱因 .如 入 站 、. 刚 病 、 见 血 、 动 和 严寒 等 ,胸腔 内 压力 急剧 增高 ,如 咳嗽 哭泣、 
大 笑 .用力 . 北 气 .排便 : 康 等 也 可 诱发 - 常 有 恶心 .头晕 无力、 震 疾 腹部 沉重 感 或 眼前 发 
黑 等 先兆 。 与 j 倒 时 较 绥 慢 .表现 为 面色 苍白 .出 汗 ,有 时 脉搏 不 规则 , 偶 可 伴 
有 抽动 `. 尿 失禁 者 可 出 现 四 有 收 强 直 一 阵 挛 性 抽 搞 ,但 与 痛 性 发 作 不 同 ,多 发 作 于 意识 
丧失 10 秒 钟 以 后 , 是 皖 续 时 间 香 .强度 较 弱 。 单纯 性 旦 芳 发 生 于 直立 位 或 坐位 , 卧 位 时 也 出 
现 发 作 多 提示 首 性 发 作 - 条 矿 引 起 的 意识 类 失 极 少 超过 15 秒 ,以 意识 迅速 恢复 并 完全 清醒 
为 特点 ,不 伴 发 作 后 意识 模糊 .除非 脑 缺 血 时 间 过 长 。 

这 假 性 闻 痛 发 作 (pseudoepileptic seizures) 又 称 疤 症 样 改作, 是 一 种 非 六 痫 性 的 发 作 性 疾病 ， 
是 由 心理 障碍 而 非 脑 电 关 二 引起 的 脑 部 功能 异常 。 可 有 运动 .感觉 和 意识 模糊 等 类 似 疯 痛 发 作 症 
状 ,难以 区 分 。 发 作 时 脑 电 图 上 无 相应 的 首 性 放电 和 抗 疝 痢 治疗 无 效 是 鉴别 的 关键 ( 表 13-5)。 但 
应 注意 ,10% 假 性 癫 首发 作 趾 者 可 同时 存在 真正 的 交 痛 ,10%~20%5 症 痛 患者 中 伴 有 假 性 发 作 。 


表 13-5 ” 交 病 发 作 与 假 性 疗 痫 发 作 的 鉴别 


特 点 竣 病 发 作 假 性 六 病 发 作 
发 作 场合 任何 情况 下 有 精神 诱因 及 有 人 在 场 
发 作 特 点 突然 刻板 发 作 发 作 形式 多 样 ,有 强烈 自我 表现 ,如 闭 

眼 、 身 叫 、 手 足 抽动 和 过 度 换 气 等 

眼 位 上 上 哈 反 起 .眼球 上 寅 或 向 一 创 偏 转眼 哈 紧 闭 . 腿 球 乱 动 
面色 和 笑 腊 发 红 苍白 或 发 红 
脐 孔 散 大 .对 光 反 射 消失 正常 .对 光 反射 存在 
对 抗 被 动 运动 不 能 可 以 
神伤 . 舌 咬 伤 . 尿 失禁 ”可 有 无 
持续 时 间 及 终止 方式 。 约 1-2 分 钟 ,自行 停止 可 长 达 数 小 时 、 需 安慰 及 暗示 
锥 体 束 征 Babinski 征 常 (+) (=) 


3. 发 作 性 睡 病 (narcolepsy) 可 引起 意识 到 失 和 狂 倒 , 易 误诊 为 竟 痛 。 根 据 突然 发 作 的 不 
可 抑制 的 睡眠、 睡 虐 瘫痪 、 入 睡 前 幻觉 及 独 倒 症 四 联 征 可 鉴别 。 

4. 基底 动脉 型 偏 头 痛 ” 因 意识 障碍 应 与 失 神 发 作 鉴别 ,但 其 发 生 缓 慢 , 程 度 较 轻 ,意识 形 失 
前 常 有 梦 样 感觉 ; 偏 头 痛 为 双 侧 ,多 伴 有 眩 泽 、 共 济 失调 ,双眼 视 物 模 糊 或 眼球 运动 障碍 , 脑 电 图 
可 有 枕 区 环 波 。 

5. 短暂 性 脑 缺 血 发 作 (TIA) TIA 多 见于 老年 人 , 常 有 动脉 硬化 、 冠 心病 、 高 血压 ,糖尿 病 等 
病史 ,临床 症状 多 为 缺失 症状 (感觉 形 失 或 减退 ,肢体 瘫痪 ) 肢 体 抽动 不 规则 ,也 无 头 部 和 颈 部 的 
转动 ,症状 常 持续 15 分 钟 到 数 小 时 , 脑 电 图 无 明显 靖 性 放电 ;而 瘦 首 见于 任何 年 龄 ,以 青少年 为 
多 ,前 述 危 险 因素 不 突出 , 瘦 痛 多 为 刺激 症状 (感觉 异常 .肢体 抽 搞 ), 发 作 持续 时 间 多 为 数 分 钟 ， 
极 少 超过 半 小 时 , 脑 电 匈 上 多 有 病 性 放电 。 

6. 低 血 糖 症 ”血糖 水 平 低 于 2mmolL 时 可 产生 局 部 症 痫 样 抽 动 或 四 肢 强直 发 作 , 伴 意识 丧 
失 , 常 见于 胰岛 B 组 胞 瘤 或 长 期 服 降 糖 药 的 2 型 糖尿 病 患者 ,病史 有 助 于 诊断 。 


第 三 节 ” 冶 闯 的 治疗 


日 前 疾 首 治疗 仍 以 药物 治疗 为 主 ,药物 治疗 应 达到 三 个 目的 :控制 发 作 或 最 大 限度 地 减少 
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发 作 次 数 ;长 期 治疗 无 明显 不 良 反 应 ;使 患者 保持 或 恢复 其 原 有 的 生理 .心理 和 社会 功能 状态 。 
近年 来 抗 癫痫 药物 (antiepileptic drugs,AEDs) 治疗 的 进步 . 药 代 动 力学 监测 技术 的 发 展 ,新 型 
AEDs 的 问世 都 为 有 效 治疗 疯 痛 提供 了 条 件 。 

【 药物 治疗 】 

1. 药物 治疗 的 一 般 原 则 

(1) 确定 是 否 用 药 : 人 一 生 中 偶发 一 至 数 次 奖 病 的 几率 高 达 5%, 日. 39% 阁 痢 患者 有 自发 性 
缓解 倾向 , 故 并 非 每 个 首 首 患者 都 需要 用 药 。 一 般 说 来 ,半年 内 发 作 两 次 以 上 者 ,一 经 诊断 明确 ， 
就 应 用 药 ;首次 发 作 或 间隔 半年 以 上 发 作 一 次 者 ,可 在 告 之 抗 奖 首 药 可 能 的 不 良 反应 和 不 经 治 
疗 的 可 能 后 果 的 情况 下 ,根据 患者 及 家 属 的 意愿 ,酌情 选择 用 或 不 用 抗 频 

(2) 正确 选择 药物 :根据 疯 痛 发 作 类 型 . 疯 痢 及 癖 冯 综合 征 类 型 选择 用 药 -70%~80%6 新 诊 
断 癫 痢 患 者 可 以 通过 服用 一 种 抗 疝 首 药物 控制 癫痫 发 作 , 所 以 治疗 初始 的 药物 选择 非常 关键 ， 
可 以 增加 治疗 成 功 的 可 能 性 ;如 选 药 不 当 , 不 仅 治 疗 无 效 , 而 且 还 会 导致 癫痫 发 作 加 重 。2006 年 
在 对 大 量 循 证 医学 资料 汇总 后 ,国际 抗 疯 靖 联盟 推出 针对 不 同 发 作 类 型 疯 痫 的 治疗 指南 ,可 供 
临床 参考 ( 表 13-6)。 该 指南 对 临床 资料 的 筛选 十 分 产 格 ,很 多 癫 首发 作 类 型 ea 
的 研究 资料 ,未 能 确定 其 一 线 用 药 , 在 实际 工作 中 党 要 结合 临床 经 验 及 患者 个 体 观 察 来 选择 药 
物 。 根据 目前 临床 用 药 习 惯 ,部 分 冶 冯 综 合 征 的 选 药 可 参考 表 13-7- 


表 13-6 ” 疗 痛 初始 治疗 的 选 药 原则 (根据 发 作 类 击 ) 


区 


发 作 类 型 和 交 病 综合 征 药 物 
成 人 并 部 分 性 发 作 A 级 : 卡 马 西平 某 妥 英 钢 
B 级 : 丙 戊 酸 钠 
C 级 :加 巴 喷 丁 , 拉 莫 三 嗪 、 奥 卡 西 平 . 茶 巴 比 妥 , 托 吡 了 .级 己 烯 酸 
儿童 部 分 性 发 作 A 级 : 奥 卡 西平 
B 级 :无 
C 级 : 卡 马 西平 . 茶 巴 比 妥 、 莱 妥 英 钠 、 托 吡 酯 、 丙 戊 酸 钠 
老年 人 部 分 性 发 作 A 级 :加 巴 喷 丁 . 拉 莫 三 嗪 
B 级 :无 
C 级 : 卡 马 西平 
成 人 全 面 强直 一 阵 挛 发 作 ”A 级 :无 
B 级 :无 


C 级 : 卡 马 西平 , 拉 莫 三 嗪 . 奥 卡 西 平 , 茶 巴 比 妥 ` 兴 妥 英 钠 . 托 吡 酯 ,再 成 酸 负 
儿童 全 面 强 直 一 阵 这 发 作 “A 级 :无 


B 级 :无 

C 级 : 卡 蕊 西平 . 茶 巴 比 妥 . 莱 妥 英 钠 . 托 吡 了 栈 .再 成 酸 钠 
儿童 失 神 发 作 A 级 :无 

B 级 :无 


C 级 : 乙 正 胺 , 拉 葛 三 哄 、 夫 成 酸 钠 
:中央 一 车 部 环 波 的 良性 A 级 :无 
儿童 癫 痢 B 级 :无 
C 级 : 卡 蕊 西平 .内 戊 酸 钠 
注 :A .B.C 代表 效能 /作用 的 证 据 水 平 由 高 到 低 排 列 ;A 、B 级 :该 药物 应 考虑 作为 该 类 型 的 初始 单 药 治疗 ;C 级 :这 
药物 可 券 虚 作 为 该 类 型 的 初始 单 续 治疗 


表 13-7 ” 痕 病 综合 征 的 选 药 原则 


疗 闯 综合 征 
伴 中 央 一 是 部 环 波 的 良 
性 儿童 奖 辣 


伴 枕 叶 阵 发 性 放电 的 民 
性 儿童 疯 靖 
原 发 性 阅 该 性 疾 痢 


部 分 性 癫痫 持 续 状 态 
良性 家 族 性 新 生 儿 惊 驱 


良性 新 生 儿 惊 胸 
良性 婴儿 肌 险 党 
L 童 失 神 疗 首 


青少年 失 神 疾 首 
少年 肌 阵 这 站 症 
党 醒 时 伴 有 全 身 强 直 阵 


挛 性 发 作 的 瘦 辣 
婴儿 痉挛 症 


Lennox-Castaut 综合 征 


肌 阵 挛 一 失 张 力 发 作 性 
A 
肌 阵 挛 失 神 发 作 性 竟 靖 


早 发 性 肌 阵 挛 性 脑病 
伴 暴发 抑制 的 时 发 性 婴 
儿 阁 首 性 脑病 

婴儿 重症 肌 阵 挛 性 装 痛 
慢性 睡眠 中 持续 琼 一 慢 
复合 波 疗 首 


Landau-Kleffner 综合 征 


仅 有 有 全面 强直 一 阵 挛 发 
作 的 癫 痢 
部 分 性 癫 首 


首选 治疗 方法 及 一 线 药物 
满 ; 5 疗效 ,可 


Ry 


起 脑 电 图 异 第 可 重 .应 当 


少数 可 用 卡 马 西平 . 拉 诺 三 唆 


本 西平 


于 诱因 .必要 时 可 用 丙 成 酸 钠 、 


手 便 是 洋 
也 是 洲 、 味 达 唾 仓 


入 皮 酸 钠 

司 上 上 

及 皮 酸 

与 戊 酸 钠 、 拉 英 三 唆 、 乙 琥 腕 


龙 戊 酸 钠 、 拉 葛 三 嗪 、 乙 下 胶 


五 成 酸 钠 . 拉 黄 三味 
莱 巴 比 妥 

类 固 醉 

丙 戊 酸 钠 . 托 吡 酯 . 拉 莫 三 唆 
丙 戊 酸 钠 、 托 吡 酯 . 氧 硝 西 洋 
乙 琥 腕 


药物 治疗 无 效 
某 巴 比 妥 


两 成 酸 钠 、. 托 吡 酯 ` 氢 硝 西 洋 


否 友 酸 钠 、 拉 莫 三 唆 、 氢 硝 西洲 


丙 戊 酸 钠 、 拉 莫 三 哄 


丙 戊 酸 钠 、 卡 马 西平 . 托 此 酯 . 拉 黄 


: 唆 


认 戊 酸 钠 、 卡 马 凸 平 托 吡 酯 \ 拉 讽 


三 哄 、 奥 卡 西 平 


蕊 西 下 亦 可 选用 、 得 可 能 引 


不 在 治疗. 必要 时 可 用 茶 巴 比 妥 、 


二 线 药 物 


托 吡 一 、 左 乙 拉 


西 坦 


托 吡 酯 . 左 乙 拉 


西 坦 


左 乙 拉 西 坦 、 氨 
硝 西 洋 


氧 硝 西洋 \ 丙 戊 
酸 钠 、 托 吡 本 

氧 硝 西洋 \ 左 乙 
拉 西 坦 

拉 莫 三 - 嗪 、 左 乙 
拉 西 坦 


两 戊 酸 钠 、 拉 莫 


左 乙 拉 西 坦 

托 吡 酯 、 左 乙 拉 
西 坦 

托 吡 酯 、 左 乙 拉 
西 坦 

左 乙 拉 西 坦 、 奥 
上 西平 

加 巴 码 丁 \ 左 乙 拉 
西 坦 苯妥英 钠 


可 能 加 重 的 药物 


卡 马 西平 、 奥 卡 西 平 
卡 马 西平 、 奥 卡 西 
平 、 茶 妥 英 钠 
卡 马 西平 . 奥 卡 西 
平 \ 茶 妥 英 钠 
卡 马 西 平 . 奥 卡 西 
平 ` 茶 妥 英 钠 


卡 马 西平 . 奥 卡 西平 


卡 马 西平 . 奥 卡 西平 


革 


卡 马 西平 . 奥 卡 西 


西平 . 奥 卡 西平 


市 
i 
型 


卡 马 西平 . 奥 卡 西平 
卡 马 西 平 . 奥 卡 西平 


卡 马 西 平 . 奥 卡 西平 
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(3) 药物 的 用 法 :用 药方 法 取决 于 药物 代谢 特点 .作用 原理 及 不 良 反 应 出 现 规律 等 ,因而 差 
异 很 大 。 从 药 代 动力 学 角度 ,剂量 与 血 药 浓度 关系 有 三 种 方式 .代表 性 药物 分 别 为 莱 妥 英 钠 \ 丙 
成 酸 钠 和 卡 马 西平 。 由 图 13-3 可 知 : 葵 妥 英 钠 常规 剂量 无 效 时 增加 剂 世 极 易 中 毒 , 须 非常 小 心 ; 
再 戊 酸 治疗 范围 大 ,开始 可 给 予 常规 剂量 ; 卡 马 西平 由 于 自身 诱导 作用 使 代谢 逐渐 加 快 ,半衰期 
缩短 , 需 逐 渐 加 量 ,1 周 左右 达到 常规 剂量 。 拉 莫 三 嗪 . 托 吡 酯 应 逐渐 加 尼 ,1 个 月 左右 达 治 疗 剂 
量 , 否则 易 出 现 皮 疹 、 中 枢 神 经 系统 不 良 反应 等 。 根 据 药物 的 E 拓 可 将 有 日 剂 如 分 次 服用 。 半 
误 期 长 者 每 日 1~2 次 ,如 苯妥英 钠 . 葵 巴 比 妥 等 ; 半 训 期 短 的 药物 每 日 服 3 次 。 抗 疾 痛 药物 的 药 
代 动 力学 和 剂量 见 表 13-8。 


有 
血 
四 昨 | 好 驾 
浓 浓 A 浓 
度 度 度 
me 2 
剂量 剂 其 剂量 
A B Li 


图 13-3 剂量 和 血 药 浓度 的 关系 
A. 随 着 芋 妥 英 钠 用 药剂 基 增 加 , 血 药 浓 度 逐 渐 上 升 ,到 一 定 阶段 , 血 药 浓 度 随 着 药 员 增加 陡然 上 
升 , 易 出 现 药物 中 毒 , 说 明 此 种 药物 治疗 剂量 和 中 毒剂 量 接近 ”B. 随 着 丙 戊 酸 钠 用 药剂 下 增加 , 血 
药 浓度 以 相同 比例 增加 ,安全 血 药 浓 度 范围 较 大 C. 随 着 卡 马 西平 用 药剂 下 增加 , 血 药 浓度 逐渐 
上 升 ,到 一 定 阶 段 , 血 药 浓 度 上 升 缓慢 , 需 逐 渐 加 量 达 到 有 效 治 疗 浓度 


表 13-8 ” 抗 闻 痫 药物 的 药 代 动 力学 和 剂量 


生物 利 ”半衰期 ” 蛋白 结 ”对 肝 酶 ”治疗 血 浓 ”成 人 剂量 (mg/d) ”儿童 剂量 


7 用 度 (%) (小 时 ) ” 合 率 (%) ”的 作用 度 (mg/L) ”起 始 维持 [mg/kg*d)] 
葵 妥 英 钠 85-90 6-36 与 ”69-96 诱导 10~20 200 300~500 4~12 
浓度 有 关 
卡 马 西平 5 8~12 66~75 ”诱导 自 4~12 200 600~1200 10~20 
身 诱导 
茶 巴 比 妥 80~90 37~99 40~60 诱导 15~40 30 60~90 5 
扑 痛 本 80~100 8~15 20~30 间接 S12 60 750~1500 10~25 
诱导 
再 戊 酸 盐 高 6~20 80~95 抑制 50~120 200 600~1800 10~40 
乙 琥 胶 良好 30~60 5 40~150 500 750~1500 10~40 
加 巴 喷 丁 <60 5~8 as] 无 300 900~1800 25~40 
拉 莫 三 哄 98 14~50 53 无 25 100~300 5~15 
非 尔 贫 酯 >80 15~24 20~25 抑制 400 1800~3600 15~30 
须 已 烯 酸 >60 4-8 < 无 500 2000~3000 
托尼 酯 >80 20~30 10~20 抑制 25 75~200 3~6 
左 乙 拉 西 坦 = 6~8 0 无 1000 1000~4000 10~60 
哈尼 沙 胺 >50 50~70 50 无 100 200~400 4~8 
奥 卡 西平 8~25 40 弱 诱 导 300 600~1200 20~30 
普 瑞 巴 休 90 5~6.5 无 150 150~600 
棕 加 宾 >90 4~13 96 郑 4 10~15 


注 : 表 中 未 标注 相应 数字 为 日 前 尚 无 相关 报道 
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药物 都 有 不 同 程度 的 不 良 反 应 ,应 用 抗 疯 冯 药物 前 
药 后 还 宕 每 月 监测 血尿 常规 ,每 季度 监测 肝 肾 功能 , 至少 持 续 半 
、 剂 大 相关 性 .慢性 及 致 畸 性 ( 表 13-9)。 以 剂量 相关 性 不 良 反应 最 常见 ， 
时 .与 血 药 深 度 有 关 。 多 数 常见 的 不 良 反应 为 短暂 性 的 ,缓慢 减 量 


(4) 严密 观察 不 展 反应 :大 多 数 抗 

应 检查 肝 虹 功能 a 规 ,用友 
年 。 不 良 反 应 包括 特异 上 

通常 发 生 于 用 药 初 始 ev 


即 可 明显 减少 : 多 数 抗 疣 着 药物 为 破 性 . 扬 后 服药 可 减轻 胃 肠 道 反 应 。 较 大 剂量 于 睡 前 服用 可 
减少 白天 镇 前 作 川 
表 13-9” 抗 冶 痫 药物 的 不 良 反 应 
FDA 妊娠 安 
药物 剂量 相关 的 不 良 反应 长 期 治疗 的 不 良 反应 特异 体质 不 良 反应 全 分 级 * 
卡 马 西平 。 头 欠 、 视 物 夫 低 钠 血 症 皮疹 .再 生 障 碍 性 贫 ”DD 级 
央 伴 ,中 性 血 、Stevens-Johnson 综 
低 钠 血 症 合 征 、 肝 损害 
授 硝 西洋 镇 廊 ( 成 人 和 多 见 )、 共 济 易 激 车 、 攻 击 行为 .多 少见 , 偶 见 白细胞 减少 D 级 
失调 动 (儿童 ) 
荣 巴 比 受 疲劳 .抑郁 、 噶 睡 、 注 面部 粗糙 、 骨 质 玻 松 、 皮疹 、 中 毒性 表皮 溶解 D 级 
力 澳 散 多 动易 激 菩 凝冻 户 、 性 欲 缺乏 证 .肝炎 
(儿童 多 见 )、 攻 击 行为 、 
记忆 力 下 降 
茶 妥 英 钠 腿 球 及 显 . 共 济 失调 .大 凌 疮 、 齿 眼 增 生 、 面 部 皮疹 周围 神经 D 级 
食 、 恶 心 . 哎 吐 、 攻 击 行 粗糙 .多 毛 、 骨 质 玻 松 、 Stevens-Johnson 综 合 
为 ` 巨 幼 红 细胞 性 贫血 小脑 及 脑 干 攻 缩 (长 期 征 \ 肝 毒性 
使 用 ) 性 欲 缺 乏 、 维 生 
素 K 和 叶酸 缺乏 
扑 痫 鳝 同 葵 巴 比 妥 同 茶 巴 比 妥 皮疹 、 血 小 板 减 少 、 狼 D 级 
疮 样 综合 征 
丙 成 酸 钠 优 颜 厌食、 恶心、 呕吐、 体重 增加 、 脱发 .月 经 肝 毒 性 (尤其 是 2 岁 以 D 级 
困倦 失调 或 闭经 、 多 训 卵 巢 下 儿童 ). 血 小 板 减 少 、 
综合 征 急性 胰腺 炎 (罕见 ) 丙 
戊 酸 钠 脑病 
加 巴 喷 本 嗜睡 . 头 旦 疲劳 、 复 视 、 较 少 罕见 C 级 
感觉 异常 .健忘 
拉 疯 三 哄 复 视 . 头 晤 头痛、 恶心 、 攻击 行为 、. 易 激 菩 皮疹 、Stevens-Johnson C 级 
呕吐 .困倦 、 共 济 失 调 、 综合 征 \ 中 毒性 表皮 溶 
嗜睡 解 症 \ 肝 衰竭 .再 生 障 
碍 性 贫血 
奥 卡 西平 ”疲劳 .困倦 、 复 视 . 头 曙 、 低 钠 血 症 皮疹 C 级 
共 济 失调 .恶心 
左 乙 拉 西 坦 头痛、 困倦、 易 激 芒 、 感 较 少 无 报告 C 级 
染 、 类 流感 综合 征 
托 吡 酶 厌食 力 . 语 言 ` 记 肾 结石 ,体重 下 降 急性 闭 角 性 青光眼 C 级 
忆 麻 得 .感觉 异常 .无 汗 (罕见 ) 


注 :*FDA 妊娠 安全 分 级 : 
物 对 妊娠 的 影响 分 为 ji 级 : C 级 
究 ; 或 对 孕妇 和 动物 表 没 有 全 祁 


药品 和 食品 管 
动物 全 究 


必须 经 过 医师 评估 ,权衡 利 网 后 才能 使 用 -D 级 
某 些 情况 下 (如 华 妇 [存在 严重 的 ,危及 生命 的 疾病 ,没有 更 安全 的 药物 可 供 使 用 ,或 其 他 药物 虽 安 全 但 使 用 无 效 ) 华 
药 益 处 大 于 危 涯 


! 局 (FDA) 根 据 药 物 对 动物 或 人 类 所 具有 的 不 同 程度 的 致 畸 性 ,将 药 
明 , 药 物 对 胎 仔 有 致 畴 或 杀 死 胚胎 的 作用 ,但 对 孕妇 没有 充分 的 对 照 研 
有 危害 人 类 胎儿 的 明确 证 据 ,但 在 


妇 用 


第 十 三 章 冶 病 


(5) 尽 可 能 单 药 治疗 : 抗 癫痫 药物 治疗 的 基本 原则 即 是 尽 可 能 单 药 治 疗 ,70%~80% 左右 的 
疝 靖 患者 可 以 通过 单 药 治疗 控制 发 作 。 单 药 治 疗 应 从 小 剂量 开始 、 增 吕 至 能 最 大 限度 地 控 
制 冶 痛 发 作 而 无 不 良 反应 或 不 良 反 应 很 轻 , 即 为 最 低 有 效 剂量 ;如 不 能 有 效 控制 疯 痛 发 作 , 则 满 
足 部 分 控制 且 不 出 现 不 良 反 应 。 监 测 血 药 浓度 以 指导 用 药 ,减少 用 药 过 程 中 的 育 月 性 。 

(6) 合理 的 联合 治疗 :尽管 单 药 治 疗 有 着 明显 的 优势 ,但 是 约 20% 
不 能 控制 发 作 , 此 时 应 该 考虑 合理 的 联合 治疗 。 所 谓 合 理 的 多 药 联合 治 
不 良 反 应 的 前 提 下 ,获得 最 大 限度 的 发 作 控制 ”。 

下 列 情况 可 考虑 合理 的 联合 治疗 :QO 有 多 种 类 型 的 发 作 ;@ 针 对 药物 的 不 良 反 应 ,如 莱 妥 英 
钠 治疗 部 分 性 发 作 时 出 现 失 神 发 作 , 除 选用 广 谱 抗 疗 痢 药 外 ,也 可 合用 毛 硝 西洋 治疗 莱 妥 英 钠 
引起 的 失 神 发 作 ;@ 针 对 患者 的 特殊 情况 ,如 月 经 性 瘤 痛 患者 可 在 月 经 前 后 加 用 乙酰 唑 胺 ,以 提 
高 临床 疗效 ;@ 对 部 分 单 药 治疗 无 效 的 患者 可 以 联合 用 药 . 

联合 用 药 应 注意 :Q@ 不 宜 合 用 化 学 结构 相同 的 药物 ,如 茶 巴 比 受 与 扑 疣 珊 , 刍 硝 西洋 和 地 西 
洋 ;@@ 尽 量 避 开 副 作用 相同 的 药物 合用 ,如 莱 妥 灿 钢 可 引起 肝 肾 损伤 ,再 成 酸 可 引起 特异 过 敏 性 
肝 坏 死 , 因 而 在 对 肝 功 有 损害 的 患者 联合 用 药 时 要 注意 这 两 种 药 的 不 良 反 应 ;合并 用 药 时 要 
注意 药物 的 相互 作用 ,如 一 种 药物 的 肝 酶 诱导 作用 可 加 速 男 一 种 药物 的 代谢 ,药物 与 蛋 身 的 竞 
争 性 结合 也 会 改变 另 一 种 药物 起 主要 药理 作用 的 血 中 游离 浓度 。 

(7) 增 减 药物 . 停 药 及 换 药 原则 :@D 增 减 药物 : 增 药 可 适当 的 快 , 减 药 一 定 要 慢 ,必须 逐一 增 
减 ,以 利于 确切 评估 疗效 和 毒 副 作用 ;@) AEDs 控制 发 作 后 必须 坚持 长 期 服用 ,除非 出 现 严 重 的 
不 良 反应 ,不 宜 随意 减 量 或 停 药 ,以 免 诱 发 首 痢 持续 状态 ;@ 换 药 : 如 果 一 种 一 线 药 物 已 达到 最 
大 可 耐 受 剂量 仍然 不 能 控制 发 作 , 可 加 用 另 一 种 一 线 或 二 线 药物 ,至 发 作 控制 或 达到 最 大 可 耐 
受 剂量 后 逐渐 减 掉 原 有 的 药物 ,转换 为 单 药 , 换 药 期 间 应 有 5~7 天 的 过 渡 期 ;四 停 药 :应 遵循 组 
慢 和 逐渐 减 量 的 原则 ,一 般 说 来 ,全 面 强直 一 阵 挛 性 发 作 , 强 直 性 发 作 、 咱 挛 性 发 作 完 全 控制 4~5 
年 后 , 失 神 发 作 停止 半年 后 可 考虑 停 药 ,但 停 药 前 应 有 缓慢 减 量 的 过 程 , 一 般 不 少 于 1~1.5 年 无 
发 作者 方 可 停 药 。 有 自动 症 者 可 能 需要 长 期 服药 。 

2. 常用 的 抗 疗 痛 药 

(1) 传统 AEDs 

1) 芋 受 英 (phenytoin,PHT): 对 GTCS 和 部 分 性 发 作 有 效 , 可 加 重 失 神 和 肌 阵 挛 发 作 。 胃 肠 
道 吸收 慢 , 代 谢 酶 具有 可 饱和 性 ,饱和 后 增加 较 小 剂量 即 达 到 中 毒剂 量 , 小 儿 不 易 发 现 毒 副 反 
应 , 婴 幼 儿 和 儿童 不 宜 服用 ,成 人 剂量 200mg/d, 加 量 时 要 慎重 。 半 衰 期 长 ,达到 稳 态 后 成 人 可 日 
服 1 次 ,儿童 日 服 2 次 ; 
2) 卡 马 西平 (carbamazepine,CBZ): 是 部 分 性 发 作 的 首选 药物 ,对 复杂 部 分 性 发 作 疗效 优 于 
其 他 AEDs, 对 继 发 性 GTCS 亦 有 较 好 的 疗效 ,但 可 加 重 失 神 和 肌 阵 挛 发 作 。 由 于 对 肝 酶 的 自身 
诱导 作用 ,半衰期 初次 使 用 时 为 20~30 小 时 ,常规 治疗 剂量 10~20mg/ (kg*d), 开始 用 药 时 清除 率 
较 低 ,起 始 剂 量 应 为 2~-3mg/(kg*d), 一 周 后 渐 增 加 至 治疗 剂量 。 治 疗 3~4 周 后 ,半衰期 为 8~12 
小 时 , 需 增加 剂量 维持 疗效 。 
3) 再 戊 酸 (valproate,VPA): 是 一 种 广 谱 AEDs, 是 全 面 性 发 作 , 尤 其 是 GTCS 合并 典型 失 神 
发 作 的 首选 药 , 也 用 于 部 分 性 发 作 。 胃 肠 道 吸收 快 ,可 抑制 肝 的 氧化 .结合 . 环 氧 化 功能 ,与 血浆 
蛋白 结合 力 高 , 故 与 其 他 AEDs 有 复杂 的 交互 作用 。 半衰期 短 ,联合 治疗 时 半 清 除 期 为 8-~9 小 时 ， 
常规 剂量 成 人 600~1800mg/d ,儿童 10~40mg/ (kg*d)。 
4) 芋 巴 比 爱 (phenobarbital, PB): 常 作为 小 儿 闻 冯 的 首选 药物 , 较 广 谱 ,起 效 快 ,对 GTCS 疗 
效 好 ,也 用 于 单纯 及 复杂 部 分 性 发 作 ,对 发 热 惊 厥 有 预防 作用 。 半 误 期 长 达 37~99 小 时 ,可 用 于 
急性 脑 损 害 合 并 冶 病 或 冶 病 持续 状态 。 常 规 

5) 扑 痛 酮 (primidone,PMD): 经 肝 代谢 为 具有 抗 痛 作用 的 和 茶 巴 比 受 和 茶 乙 基 夫 二 本 胺 。 适 


疗 即 “在 最 低 程 度 增加 


应 证 是 GTCS .以 及 


与 其 他 AEDs 很 少 村 


6) 志 政 胺 (ethosuximide. ESNX): 仅 用 


于 纯 和 复杂 部 分 性 发 作 . 


日 肯 脏 排泄 ， 


1 开 作 用 、 儿 乎 不 与 血浆 蛋白 结合 


7) 贷 泵 西洋 (clonazepam,CNZ): 直接 作用 于 GABA 受 体 亚 单位 ,起 效 快 ,但 易 出 现 耐 药 使 作 


用 下 降 。 作 为 辅助 J 
0.Smg/d - 
(2) 新 型 AEDs 
1) 托 吡 了 酯 ( topi 
GTCS 的 附加 或 单 旨 
除 期 20~30 小 | 时 


用药 .小 剂 卡 党 可 取得 良好 疗效 .成 人 试用 lmg/d, 必 要 时 逐渐 加 量 ; 小 儿 试用 


ramatevTPM): 为 天 然 单 主 基 右 旋 果 糖 硫 代 物 ,为 难 治 性 部 分 性 发 作 及 继 发 
药物 ,对 于 Lennox-Gastaut 综合 征 和 婴儿 痉挛 症 等 也 有 一 定 疗 效 。 半 清 


讨 规 齐 训 成 人 75~200mg/d. 儿童 3~6mg/(kg*d), 应 从 小 剂量 开始 ,在 3~4 周 


内 逐渐 增 至 治疗 剂 荐 : 十 期 疗效 好 ,无 明显 耐 药性 ,大 剂 基 也 可 用 作 单 药 治疗 。 卡 马 西 平和 蔡 
受 英 钠 可 降低 托 吡 酯 的 血 药 浓 庶 . 托 吡 酯 也 可 降低 茶 受 英 钠 和 口服 避孕 药 的 疗效 。 
2) 拉 融 二 典 ( lamotrigine .LTG): 为 部 分 性 发 作 及 GTCS 的 附加 或 单 药 治疗 药物 ,也 用 于 


7 
Lennox-Gastaut 综合 


14~50 小 时 ,合用 内 


100~300mg/d; 儿童 起 
低 , 儿 童 起 始 剂 世 0. 
abapentin,GBP): 用 于 12 岁 以 上 及 成 人 的 部 分 性 疗 痛 发 作 和 GTCS 的 辅助 治 


3) 加 巴 嘎 本 (Cg 


征 . 失 神 发 作 和 有 贞 阵 这 发 作 的 治疗 。 胃 肠 道 吸收 完全 ,经 肝脏 代谢 ,半衰期 


j 戊 酸 可 延长 70~100 小 时 - 成 人 起 始 剂量 23mg/d, 之 后 缓慢 加 量 ,维持 剂量 


己 始 剂 二 2mg/ (kg d). 维 持 剂量 5~l5mg/ (kg*d); 与 丙 戊 酸 合用 剂量 减 半 或 更 
2mg/ (kg*d). 维 持 剂 放 2~5mg/(kg*d)。 经 4~8 周 逐渐 增加 至 治疗 剂量 。 


疗 。 不 经 肝 代 谢 , 以 原型 由 肾 排 泄 - 起 始 剂 基 100mg,3 次 /天 ,维持 剂量 900~1800mg/d, 分 3 次 服 。 

4) 非 尔 质 酯 (felhamate,FBM): 对 部 分 性 发 作 和 Lennox-Gastaut 综合 征 有 效 , 可 作为 单 药 治 
疗 。 起 始 剂 是 400mg/d ,维持 剂量 1800~3600mg/d。905 以 原型 经 肾 排泄 。 

5) 奥 卡 西平 ( oxcarbazepine, OXC): 是 一 种 卡 马 西平 的 10- 酮 衍生 物 ， 适应 证 与 卡 马 西平 
同 ,主要 用 于 部 分 性 发 作 及 继 发 全 面 性 发 作 的 附加 或 单 药 治疗 。 但 稍 有 肝 酶 诱导 作用 ,无 药物 
代谢 的 自身 诱导 作用 及 极 少 药 代 动力 学 相互 作用 。 在 体内 不 转化 为 卡 马 西平 或 卡 马 西平 环 氧 
化 物 ,对 卡 马 西平 有 变态 反应 的 患者 2/3 能 耐 受 奥 卡 西平 。 成 人 初始 剂量 300mg/d, 每 日 增 力 
300mg, 单 药 治疗 剂量 600~1200mg/d。 奥 卡 西 平 300mg 相当 于 卡 马 西平 200mg, 故 鞭 换 时 用 
其 应 增加 50%。 

6) 扰 已 烦 酸 (vigabatrin,VGB): 用 于 部 分 性 发 作 、 继 发 性 GTCS 和 Lennox-Gastant 综合 征 ,对 
由 儿 冶 挛 症 有 效 ,也 可 用 于 单 药 治疗 。 主 要 经 肾脏 排泄 ,不 可 首 抑 制 GABA 转氨酶 ,增强 CABA 
能 神经 元 作用 。 起 始 剂量 S00mg/d ,每 周 增加 500mg .维持 剂量 2~3gd, 分 2 次 服用 。 

7) 唉 加 宪 (tiagabine ,TGB): 作 为 难 治 性 复杂 部 分 性 发 作 的 辅助 治疗 。 胃 肠 道 吸收 迅速 ,1 
小 时 达 峰 浓度 。 半 衰 期 4~13 小 时 ,无 肝 酶 诱导 或 抑制 作用 ,但 可 被 茶 妥 英 钠 、 卡 马 西 平 及 茶 巴 
比 妥 诱 导 ,半衰期 缩短 为 3 小时。 开始 剂量 4mg/d ,一般 用 量 10~15mg/d。 

8) 唑 尼 沙 胺 (zonisamide ,ZNS): 对 GTCS 和 部 分 性 发 作 有 明显 疗效 ,也 可 治疗 继 发 全 面 性 发 
作 . 失 张 力 发 作 、West 综合 征 、Lennox-Gastaut 综合 征 、 不 典型 失 神 发 作 及 肌 阵 挛 发 作 。 因 在 欧洲 
和 美国 发 现 有 些 患 者 发 生 肾 结石 , 故 已 少 用 。 

9) 左 乙 扩 西 坦 (levetiracetam,LEV): 为 吡 拉 西 坦 同类 衍生 物 , 作 用 机 制 尚 不 明 ,目前 认 为 其 
能 特异 结合 于 突 触 小 泡 盘 白 SV2A。 对 部 分 性 发 作 伴 或 不 伴 继 发 GTCS、 册 阵 挛 发 作 等 都 有 效 。 
口服 吸收 迅速 , 尘 误 期 6~8 小 时 。 耐 受 性 好 ,无 严重 不 良 反应 。 

10) 普 堪 巴林 ( pregabalin): 本 药 为 y- 鳞 基 丁 酸 类 似 物 ,结构 与 作用 与 加 巴 哮 丁 类 似 ,其 有 
抗 阁 首 活性 ,但 本 药 的 抗 癫 冯 机 制 尚 不 明确 。 主 要 用 于 癫 首部 分 性 发 作 的 辅助 洽 

【 药物 难 治 性 闫 痫 】 

不 同 的 交 痛 发 作 及 奖 痛 综合 征 基 有 不 同 的 临床 特点 及 预后 ,即使 是 相同 冶 痛 综合 征 的 患 
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者 ,预后 也 有 差别 。 整 体 来 说 ,LU3 左右 的 闻 痛 患者 经 过 一 段 时 间 的 单 药 治 妆 ,此 至 小 部 分 患者 
不 进行 治疗 也 可 以 获得 长 期 的 缓解 。 另 有 约 1/3 的 患者 采用 单 药 或 者 合理 的 多 药 联 合 治疗 ,可 
以 有 效 地 控制 发 作 , 获 得 满意 的 疗效 。 因 此 70% 左右 的 疗 痫 患者 预后 良好 。 多 项 研究 证 实 ， 
尽管 予以 合理 的 药物 治疗 ,另外 仍然 有 30% 左右 患者 的 首 痢 发 作 迁 延 不 愈 , 称 为 难 治 性 交 痢 
(intractable epilepsy); 难以 控制 的 癫 痛 发 作对 患者 的 身体 健康 造成 严 死 率 E; 
正常 人 群 水 平 。 目 前 对 难 治 性 瘾 冯 尚 无 统一 定义 ,国内 提出 的 有 关 难 治 性 奖 痢 的 定义 为 “频繁 
的 癫痫 发 作 至 少 每 月 4 次 以 上 ,适当 的 AEDs 正规 治疗 且 药 物 浓 度 在 有 效 范 围 以 内 ,至 少 观察 2 
年 , 仍 不 能 控制 并 且 影 响 日 常生 活 ,除外 进行 性 中 枢 神经 系统 疾病 或 者 颅 内 占 位 性 病变 者 ”。 

难 治 性 疯 痛 的 一 个 普遍 特征 是 对 于 不 同 作用 机 制 的 AEDs 都 时 现 一 定 程度 的 耐 药 性 。 这 
种 冶 痛 耐 药 性 的 产生 可 能 涉及 了 多 种 机 制 和 多 种 因素 。 目 前 对 于 药物 难 治 性 的 机 制 , 有 2 种 
假说 越 来 越 受 到 重视 ,一 种 为 目标 假 说 (target hypothesis) 即 认为 药物 作用 妓 点 日 标的 改变 , 千 
成 对 AEDs 的 敏感 性 降低 ,可 能 是 形成 疯 痛 耐 药 的 基础 ;另外 一 种 为 多 药 转 运 体 假说 (multidrug 
transporters), 认 为 由 于 先天 或 者 获得 性 的 原因 导致 了 多 药 转 运 体 的 过 度 表达 ,使 AEDs 通过 血 一 
脑 屏障 时 被 主动 泵 出 增加 ,导致 药物 不 能 有 效 地 到 达 靶 点 ,局 部 的 AEDs 达 不 到 有 效 治疗 浓度 ， 
从 而 导致 里 病 的 难 治 性 。 

一 般 来 说 ,存在 多 种 发 作 类 型 或 复杂 部 分 性 发 作 的 , 比 其 他 类 型 的 发 作 预 后 相对 要 差 。 对 
治疗 药物 反应 良好 .尤其 是 对 第 一 种 AED 即 有 效 者 ,是 预后 良好 的 重要 指 征 ,早期 就 对 AED 反 
应 不 良 者 提示 疗 痛 不 容易 控制 。 从 病因 学 角度 看 , 特 发 性 冶 痫 预后 良好 ,具有 病因 或 潜在 病因 
的 症状 性 闻 痛 及 隐 源 性 冶 闯 的 整体 预后 较 差 ,出现 难 治 性 的 比例 明显 增高 。 由 于 难 治 性 冶 痛 可 
能 造成 患者 智能 及 躯体 损害 ,并 带 来 一 系列 心理 .社会 问题 ,已 成 为 癫 病 治 疗 、 预 防 和 研究 的 重 
点 。 对 于 难 治 性 首 冯 应 当 早期 识别 ,以 便 尽 早 采用 更 加 积极 的 治疗 措施 ,但 需要 认识 到 由 于 诊 
断 错误 、 选 药 不 当 、 用 量 不 足 ,依从 性 差 等 因素 造成 的 所 谓 “ 医 源 性 难 治 性 疯 靖 ”。 

【 手术 治疗 】 
患者 经 过 长 时 间 正 规 单 药 治疗 ,或 先后 用 两 种 AEDs 达到 最 大 寿 受 剂量 ,以 及 经 过 一 次 正规 
的 .联合 治疗 仍 不 见效 ,可 考虑 手术 治疗 。 同 前 所 述 ,20%~30% 的 癣 痛 发 作 患 者 用 各 种 AEDs 治 
疗 难以 控制 发 作 ,如 治疗 2 年 以 上 、 血 药 浓度 在 正常 范围 之 内 ,每 月 仍 有 4 次 以 上 发 作 、 出 现 对 
AEDs 耐 药 者 ,考虑 难 治 性 疗 病 。 应 当 采 用 适当 的 手术 治疗 来 减轻 患者 的 改作, 并 有 机 会 使 患者 
获得 发 作 的 完全 控制 。 

手术 适应 证 :效果 比较 理想 的 多 为 部 分 性 发 作 , 主要 是 起 源 于 一 侧 显 叶 的 难 治 性 复杂 部 分 
性 发 作 , 如 致 痢 灶 靠近 大 脑 皮质 .可 为 手术 所 及 且 切 除 后 不 会 产生 严重 的 神经 功能 缺陷 者 ,疗效 
较 好 。 目 前 认为 , 交 痢 病灶 的 切除 术 必须 有 特定 的 条 件 ,基本 点 为 :中 癫 痢 灶 定位 须 明 确 ;@ 切 
除 病灶 应 相对 局 限 ;@@ 术 后 无 严重 功能 障碍 的 风险 。 疗 痛 手术 治疗 涉及 多 个 环节 ,需要 在 术 前 
结合 神经 电 生 埋 学 .神经 影像 学 . 核 医 学 .神经 心理 学 等 多 重 检测 手段 进行 术 前 综合 评估 ,对 致 
痛 源 区 进行 综合 定位 ,是 疾病 外 科 治 疗 成 功 与 否 的 关键 。 

常用 的 方法 有 :外 前 矣 叶 切 除 术 和 选择 性 禁 仁 核 .海马 切除 术 ;@ 蜂 时 以 外 的 脑 皮 质 切 除 
术 ;@@ 疝 病 病 灶 切 除 术 ;@ 大 脑 半球 切除 术 ;@@ 脐 肽 体 切 开 术 ;@ 多 处 软 脑膜 下 横 切 术 。 除 此 以 
外 ,还 有 迷走 神经 刺激 术 ,慢性 小 脑 电 刺激 术 ,以 立体 定向 毁损 术 等 ,理论 上 对 于 各 种 难 治 性 癌 
病 都 有 一 定 的 疗效 。 


2 


第 四 节 ” 疗 闯 持续 状态 


第 十 三 章 疯 病 


观点 认为 ,如 有 果 患 者 出 现 全 面 强直 阵 挛 性 发 作 持续 5 分 钟 以 上 即 有 可 能 发 生 神 经 元 损伤 .对 于 
GTCS 的 患者 茶 发 作 持 续 过问 We 去 状态 的 诊断 ,并 须 用 AEDs 紧急 处 理 。 
ao hin 常见 治疗 可 因 高 向 执 .循环 衰竭 电解质 亲 乱 或 神经 元 兴奋 毒性 损 

局 站 案 均 很 高 。 任 何 类 型 的 疯 痢 均 可 出 现 瘾 痢 状 态 ,其 中 全 


强直 一 孟 


ee ome 4 地 停 用 AEDs 或 因 急性 脑病 、 脑 座 中 、 脑 炎 、 外 伤 、 en 
物 中 毒 等 引起 ， pr 闪 原 四 不 有 明 ， 不 规范 AEDs 涌 疗 .感染 、 精 神 因 素 .过 度 疲劳 、 孕 产 和 饮 
等 均 可 诱发 

【分 类 】 


新 近 和 研究 证 实 
以 30 分 钟 作为 诊断 时 | 限 首 | z 尖 实际 出 发， 持续 10 Pree ts nd 
个 更 符合 实际 的 标准 ,而 这 也 是 要 求 开始 静脉 给 药 的 时 间 点 。 可 根据 发 作 起 始 局 限 累 及 一 侧 
大 脑 半球 某 个 部 分 .或 是 双 侧 大 脑 半 球 同时 受累 进一步 分 为 全 面 性 发 作 持续 状态 (generalized 
status epilepticus ) 与 部 分 性 发 作 持续 状态 (partial status epilepticus )。 

1. 全 面 性 发 作 持续 状态 

(1) 全 面 性 强直 一 阵 窑 发 作 持续 状态 :是 临床 最 常见 最 危险 的 冶 痛 状态 ,表现 强直 一 阵 挛 
发 作 反复 发 生 ,意识 高 热 .代谢 性 酸 中 毒 、 低 血糖 、 休 克 、 ri 低 血 钙 ) 和 
1 红 和 蛋白 尿 等 ,可 发 生 脑 ` 心 省 ` 肺 等 多 脏 器 功能 衰竭 ,自主 神经 和 生命 体征 改变 
(2) 强直 性 发 作 持 续 状 态 : 多 见于 Lennox-Gastaut 综合 征 患 儿 ， er 移 未 则 程度 演 庚 1 障碍 (昏迷 
ee 间 有 强 ee ty 如 肌 阵 挛 、 不 典型 失 神 、 失 张力 发 作 等 ,EEG 出 现 持续 


i 阵 这 ee ln ed :模糊 甚至 昏迷 。 
(4) 肌 阵 这 发 作 持续 状态 : 特 发 性 肌 阵 当 者 很 少 出 现 疯 冯 状态 ,严重 器 质 性 脑病 晚期 
如 亚 急 性 硬化 性 金 脑 炎 、 家 族 性 进行 性 肌 阵 挛 疯 痛 等 较 常见 。 特 发 性 患者 EEG 显示 和 肌 阵 挛 
紧密 联系 的 多 环 波 ,预后 较 好 ; 继 发 性 的 EEG 通常 显示 非 节律 性 反复 的 坏 波 ,预后 较 差 。 

(5) 失 神 发 作 持 续 状 态 :主要 表现 为 意识 水 平 降低 ,甚至 只 表现 反应 性 下 降 、 学 习 成 绩 下 降 ; 
EEG 可 见 持续 性 环 一 慢 波 放电 ,频率 较 慢 (<3Hz)。 多 由 治疗 不 当 或 停 药 诱发 。 

2. 部 分 性 发 作 持续 状态 

(1) 单纯 部 分 性 发 作 持续 状态 :临床 表现 以 反复 的 局 部 颜面 或 躯体 持续 抽 撕 为 特征 ,或 持续 
的 躯体 局 部 感觉 异常 为 特点 ,发 作 时 意识 清楚 ,EEG 上 有 相应 脑 区 局 限 性 放电 。 病 情 演 变 取决 
于 病变 性 质 ,部 分 隐 源 性 患者 治愈 后 可 能 不 再 发 。 某 些 非 进行 性 器 质 性 病变 后 期 可 伴 有 同 侧 肌 
阵 挛 。Rasmussen 综合 征 (部 分 性 连续 癫 首 ) 早期 出 现 肌 阵 挛 及 其 他 形式 发 作 , 伴 进行 性 弥漫 性 
神经 系统 损 现 。 

(2) 边缘 叶 性 疯 痫 持续 状态 : 常 表现 为 意识 障碍 和 精神 症状 ,又 称 精神 运动 性 辣 病 状态 , 常 
见于 矣 叶 疗 痢 , 须 产 可 其 他 原因 导致 的 精神 异常 鉴别 。 

(3) 偏 侧 抽 搞 状态 伴 偏 侧 轻 竣 : 多 发 生 于 幼儿 ,表现 一 侧 抽 擅 , 伴 发 作 后 一 过 性 或 永久 性 同 
侧 肢 体 瘫痪 。 

另外 ,目前 也 倾向 于 可 根据 是 否 存 在 惊 胸 性 发 作 将 奖 首 持续 状态 分 为 惊厥 性 持续 状态 
(convulsive status epilepticus ,CSE ) 与 非 惊 厥 性 持续 状态 (non-convulsive status epilepticus 

治疗 】 

壮 痢 持续 状态 的 治疗 目的 为 :保持 稳定 的 生命 体征 和 进行 心肺 功能 支持 ;终止 旦 持续 状 
态 的 首 阁 发作 ,减少 疾 痢 发 作对 脑 部 神经 元 的 损害 ; 寻找 并 尽 可 能 根除 病因 及 诱因 ;处理 并 
发 症 。 
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1. 一 般 措 施 

(1) 对 症 处 理 :保持 呼吸 道 通 畅 , 吸 氧 ,必要 时 做 气管 插 管 或 切 开 , 尽 可 能 对 患者 进行 心 电 、 
压 . 呼 吸 、 脑 电 的 监测 ,定时 进行 血气 分 析 , 生 化 全 项 检查 ;查找 诱发 癫痫 状态 的 原因 并 治疗 ; 
有 牙关 紧 闭 者 应 放置 牙 套 。 

(2) 建立 静脉 通道 :静脉 注射 生理 盐水 维持 ,值得 注意 的 是 葡萄 糖 洲 液 能 使 某 些 抗 奖 痫 药 沉 

(3) 积极 防治 并 发 症 : 脑 水 肿 可 用 20% 甘露 醇 125~250ml 快速 静 滴 ;预防 性 应 用 抗生素 , 控 
制 感染 ;高 热 可 给 予 物理 降温 ;纠正 代谢 熔 乱 如 低 血 糖 . 低 血 钠 、 低 血 钙 ,高 渗 状 态 及 肝 性 脑病 
等 ,纠正 酸 中 毒 ,并 给 予 营 养 支持 治疗 。 

2. 药物 选择 ”理想 的 抗 冶 痛 持续 状态 的 药物 应 有 以 下 特点 :中 能 胡 脉 给 药 ;@ 可 快速 进 
入 脑 内 ,阻止 疗 痛 发 作 ;@ 无 难以 接受 的 不 良 反 应 ,在 脑 内 存在 足够 长 的 时 间 以 防止 再 次 发 
作 。 控 制 疯 痛 持续 状态 的 药物 都 应 静脉 给 药 , 难 以 静脉 给 药 的 患者 如 新 生 儿 和 儿童 ,可 以 直肠 
内 给 药 。 因 此 ,药物 的 选择 应 基于 特定 的 疯 痛 持续 状态 类 型 及 它们 的 药 代 动 力学 特点 和 易 使 
用 性 。 

(1) 地 西洋 治疗 :首先 用 地 西洋 10~20mg 静脉 注射 ,每 分 钟 不 超过 2mg, 如 有 效 ,再 将 
60~100mg 地 西洋 溶 于 5% 葡萄 糖 生理 盐水 中 ,于 12 小 时 内 缓慢 静脉 滴 注 。 儿 童 首 次 剂量 为 
0.25~0.Smg/kg, 一 般 不 超过 10mg- 地 西洋 偶尔 会 抑制 呼吸 , 震 停 止 注射 ,必要 时 加 用 呼吸 兴奋 剂 。 

(2) 地 西洋 加 芋 受 英 钠 :首先 用 地 西洋 10~20mg 静脉 注射 取得 疗效 后 ,再 用 莱 妥 英 钠 
0.3~0.6g 加 入 生理 盐水 500ml 中 静脉 滴 注 ,速度 不 超过 50mgmin。 用 药 中 如 出 现 血 压 降低 或 心 
律 不 齐 时 需 减 缓 静 滴 速度 或 停 药 。 

(3) 芋 受 英 钠 : 部 分 患者 也 可 单 用 茶 妥 美 钠 , 剂 量 和 方法 同上 。 

(4) 10% 水 合 毛 醛 :20~30ml 加 等 量 植物 油 保留 灌肠 ,每 8~12 小 时 1 次 ,适合 肝 功 能 不 全 或 
不 宜 使 用 葵 巴 比 妥 类 药物 者 - 

(5) 副 醛 :8~10ml( 儿 童 0.3ml/kg) 植 物 油 稀释 后 保留 灌肠 。 可 引起 剧 咳 ,有 呼吸 疾病 者 勿 用 。 

经 上 述 处 理 , 发 作 控 制 后 ,可 考虑 使 用 茶 巴 比 妥 0.1~0.2g 肌 注 ,每 日 2 次 ,巩固 和 维持 疗效 。 
同时 鼻饲 抗 冶 痛 药 , 达 稳 态 浓度 后 逐渐 停 用 荣 巴 比 受 。 上 述 方法 均 无 效 者 , 需 按 难 治 性 疗 痛 持 
续 状态 处 理 。 发 作 停止 后 ,还 需 积 极 寻 找 疗 痛 状态 的 原因 予以 处 理 。 对 同 存 的 并 发 症 也 可 给 予 
相应 的 治疗 。 

3. 难 治 性 癫 闯 持续 状态 ” 难 治 性 瘾 病 持 续 状 态 是 指 持 续 的 冶 病 发 作 , 对 初期 的 一 线 药物 地 
西洋 . 毛 硝 西洋 . 茶 巴 比 妥 .苯妥英 钠 等 无 效 ,连续 发 作 1 小 时 以 上 者 。 籽 痛 持续 状态 是 急症 , 预 
后 不 仅 与 病因 有 关 , 还 与 成 功 治 疗 的 时 间 有 关 。 如 发 作 超过 1 小 时 ,体内 环境 的 稳定 性 被 破坏 ， 
将 引发 中 枢 神经 系统 许多 不 可 道 损害 ,因而 难 治 性 癫痫 状态 治疗 的 首要 任务 就 是 要 迅速 终止 发 
作 , 可 选用 下 列 药物 : 

(1) 异 成 巴 比 妥 :是 治疗 难 治 性 疗 痫 持续 状态 的 标准 疗法 ,几乎 都 有 效 。 成 人 每 次 0.25~0.5g， 
1~4 岁 的 儿童 每 次 0.1g, 大 于 4 岁 的 儿童 每 次 0.2g, 用 注射 用 水 稀释 后 缓慢 静 注 ,每 分 钟 不 超过 
100mg。 低 血压 .呼吸 抑制 .复苏 延迟 是 其 主要 的 不 良 反 应 ,因而 在 使 用 中 往往 需 行 气管 插 管 ,机 
械 通气 来 保证 生命 体征 的 稳定 。 

(2) 咪 达 唑 仓 :由 于 其 起 效 快 ,1-~5 分 钟 出 现 药理 学 效应 ,5~15 分 钟 出 现 抗 癫 痢 作 用 ,使 用 方 
便 , 对 血压 和 呼吸 的 抑制 作用 比 传统 药物 小 。 近 年 来 ,已 广泛 替代 异 戊 巴 比 妥 ,有 成 为 治疗 难 治 
性 癫 首 状 态 标准 疗法 的 趋势 。 常 用 剂量 为 首 剂 静 注 0.15-0.2mg/kg, 然后 近 0.06~0.6mg/(kg'h) 
静 滴 维持 ， 新 生 儿 可 按 0.1-0.4mg/(kg'h) 持 续 静 脉 滴 注 。 

(3) 丙 泊 酚 : 是 一 种 非 巴 比 妥 类 的 短 效 静 脉 用 有 麻醉剂, 能 明显 增强 GABA 能 神经 递 质 的 释 
放 , 可 在 几 秒 钟 内 终止 痢 闯 发 作 和 脑 电 图 上 的 痛 性 放电 ,平均 起 效 时 间 2.6 分 钟 。 建 议 剂 蜗 
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1~2mg/kg 静 注 , 继 之 以 2~10mg/(kg'h) 持 续 静 滴 维 持 。 控 制 发 作 所 需 的 血 药 浓度 为 2.5 pg/ml， 
突然 停 用 可 使 发 作 加 重 . 逐 渐 减 世 则 不 出 现 交 痛 发 作 的 反 跳 。 丙 泊 酚 可 能 的 不 良 反应 包括 诱导 
ee 但 并 不 常见 ,也 在 低 于 推荐 剂量 时 出 现 , 还 可 出 现 其 他 中 枢 神 经 系统 的 兴奋 症状 ,如 
强直 、 角 号 反 张 . 媒 哺 手足 徐 动 钙 : 儿童 静 注 推荐 剂量 超过 24 小 时 ,可 能 出 现 模 纹 肌 溶 解 、 难 
ii 生息 症 .本 中 心 识 等 不 良 反应 
(4) 利多 卡 因 :对 荣 巴 比 受 演 疗 3 bp pt i 
1~3mg/kg, 大 和 多数 忠 省 发 作 停 止 后 仍 寄 菜 脉 维持 给 药 。 虽 在 控制 疯 痛 发 作 的 范围 内 很 少 有 毒 
反应 发 生 , 但 在 应 用 利多 卡 因 的 过 程 中 仍 应 注意 其 常见 的 不 良 反 应 :如 烦躁 、 座 万、 精神 异常 心 
律 失 常 及 过 丝 反 应 等 心脏 传导 阻 滞 及 心动 过 组 者 愤 用 。 
(5) 也 可 选用 拟 贷 酮 、. 硫 旷 妥 钢 等 进行 治疗 
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概 述 


状 艇 是 中 要 神经 系统 的 重要 和 克 部 分光 是 脑 干 向 下 延伸 的 部 分 ,上 端 于 枕骨 大 和 孔 水 平 与 延 

藤 相 Pe 1 腰 惟 下 # 次 国 锥 次 入 自 上 而 下 分 为 31 个 节 段 发 出 31 对 痊 神 经 ， 
be ) 神 经 8 对 、 胸 (了) 神经 12 对 , 腰 (L) 神 经 5 对 .做 (S) 神 经 a 尾 (Co) 神 经 1 对 。 关 
人 的 疝 柱 形 . 全 长 粗细 不 等 .有 颈 膨 大 (C5-~T2) 和 腰 膨 大 (LI~S2) 两 个 膨大 部 ,分 别 
发 出 支配 上 肢 及 下 肢 的 神经 棚 - 疹 稀 内 部 由 灰质 和 白质 组 成 ,分 别 含有 大 量 神经 细胞 核 团 和 上 
下 行 传导 束 , 为 各 种 运动 和 感觉 的 初级 中 枢 和 重要 的 反射 中 枢 。 痊 能 的 解剖 结构 及 生理 功能 详 


见 第 二 章 第 一 六。 
【 俏 迄 损害 的 临床 表现 】 


主要 为 运动 障碍 感觉 障碍 ,括约肌 功能 障碍 及 其 他 自主 神经 功能 障碍 ,前 两 者 对 冰 髓 病变 
水 3 人 位 很 有 帮助 。 
er 员 害 ”根据 损害 的 部 位 ,如 前 角 、 后 负 、 中 央 管 附近 、 侧 角 、 前 索 、 后 索 、 侧 索 

等 ， 和 现 不 同 的 症状 和 体征 ; 疹 获 半 侧 损害 可 引起 背 散 半 切 综合 征 (Brown- -Sequard syndrome), 表 
现 为 受 损 平面 以 下 同 侧 上 运 劲 神经 元 性 竣 痰 、 深 感觉 障碍 及 对 侧 痛 温 觉 障碍 , 详 见 第 二 章 第 一 节 。 

2. 背 父 横贯 性 损害 ”在 受累 节 段 以 下 双 侧 上 运动 神经 元 瘫痪 \ 感 觉 全 部 缺失 、 括 约 肌 功能 
障碍 。 严 重 横贯 性 损害 急性 期 呈现 次 笑 休 克 (spinal shock). 表 现 为 周围 性 瘫痪 ,一 般 持 续 2~4 周 
后 ,反射 活动 逐渐 恢复 ,转变 为 中 枢 性 次 痪 。 判 定 背 获 横贯 性 损害 平面 主要 依据 感觉 障碍 平面 、 
反射 改变 及 节 段 性 症状 ,如 根 痛 或 根性 分 布 感觉 障碍 、 节 段 性 肌 萎 缩 , 腿 反 射 缺 失 等 。 高 颈 段 、 
颈 脱 大 、 胸 段 . 腰 脱 大 、 闪 笑 加 锥 各 咨 售 节 段 和 马尾 损害 分 别 有 不 同 的 症状 和 体征 , 详 见 第 二 章 
第 一 节 。 

【 脊 锯 疾病 的 定性 】 

各 种 疹 属 疾病 所 引起 的 疹 侨 损害 常 具有 特殊 的 好 发 部 位 ,因此 ,确定 了 病变 在 将 角 横 断面 
上 的 位 置 及 其 所 在 解剖 层次 以 后 ,就 可 以 大 体 上 推测 出 病变 的 性 质 ,再 通过 临床 的 特殊 检查 及 
实 0 确立 病因 诊断 。 

. 从 病变 所 在 硝 髓 横断 面 上 的 位 置 来 判断 

后 根 :神经 纤维 瘤 .神经 根 炎 ( 带 状 疱疹 ) -ee \ 继 发 性 椎 管 狭窄 。 

(2) 后 根 及 后 索 : 痊 旦 肿瘤 . 兰 散 岂 .多 发 性 硬化 、. 背 稀 血管 性 病变 。 

(3) 后 索 ,次 髓 小 脑 束 及 侧 索 :遗传 性 共 济 失调 症 。 

(4) 后 案 及 侧 索 : 亚 急 性 联合 变性 ,结核 性 疹 膜 疹 丹 炎 。 

(5) 侧 索 及 前 角 :有 贞 鞭 缩 侧 索 硬 化 .后 纵 毛 带 骨 化 、 颈 椎 病 。 

(6) 人 sa | 


切 : 次 请 久 外 肝 及 六 . 交 泣 损 伤 、 将 福 结 村 
(9) 痊 般 模 切 : 脊 散 外 伤 .横贯 性 次 向 炎 次 链 不 :这 症 证 晚期 : 便 疹 膜 外 脓肿 转移 癌 结核 等 。 
2. re 
) 艇 内 病变 : 肯 入 炎 , 冰 舌 血管 病 、 血 管 畸 形 , 代 澳 或 维生素 缺乏 导 禾 的 普 骸 病变 ,次 藤 空 
321 


人 
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证 、 室 管 膜 瘤 . 星 形 细胞 瘤 .血管 网 织 细胞 瘤 
(2) 角 外 硬 疹 膜 内 病变 :神经 靖 冶 、 疹 膜 冶 。 
(3) 硬 次 膜 外 病变 : 浓 索 癌 、 转 移 癌 、 脂 肪 血管 瘤 .脓肿 等 - 


EA 
El 
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急性 疹 髓 炎 (acute ee 自身 免疫 反应 所 禾 的 急性 吐 性 将 徊 炎 性 


病变 ,又 称 急性 横贯 性 疹 散 炎 , 是 临床 上 最 常见 的 一 种 消 禾 炎 , 以 病 损 平 面 以 下 肌体 瘫痪 ,传导 
ep HAE 
【病因 与 发 病 机 制 | 】 


病因 不 明 , 包 括 不 同 的 临床 综合 征 ,如 感染 后 冰 骸 炎 和 疫苗 接种 后 将 笑 炎 、 脱 髓 峭 性 深信 炎 
(急性 多 发 性 硬化 )、 坏 死 性 消 髓 炎 和 副 肿 瘤 性 次 艇 炎 等 。 和 多数 患 者 在 出 现 冰 属 症状 前 1~4 周 有 
发 热 、 上 呼吸 道 感染 , 腹 海 等 病毒 感染 症状 ,但 其 脑 养 液 未 检 出 病毒 抗体 , 疹 换 和 脑 兰 液 中 未 分 
离 出 病毒 ,推测 可 能 与 病毒 感染 后 自身 免疫 反应 有 关 ,并非 直接 感染 所 致 ,为 非 感 染 性 炎症 性 兰 
艇 炎 (myelitis of noninfectious inflammatory type)- 

【病理 】 

病变 可 累及 浓 能 的 任何 节 段 ， 但 以 胸 角 次 (T3~5) 最 为 常见 ,其 原因 为 该 处 的 血液 供应 不 如 
他 处 丰富 ,易于 受累 ;其 次 为 开 医 和 腰 客 。 急 性 横贯 性 冰 艇 炎 通 常 局 限于 1 个 节 段 ,多 灶 融 合 
或 多 个 节 段 散在 病灶 较 少 见 ; 关 艇 内 如 有 2 个 以 上 散在 病灶 称 为 播 散 性 背 船 炎 。 肉 眼 可 见 受 
累 节 段 痊 骨 肿 胀 . 质 地 变 软 , 软 冰 膜 充血 或 有 炎 性 渗 出 物 。 切 面 叮 见 病 变 痊 禾 软 化 、 边 缘 不 清 、 
灰质 与 白质 界限 不 清 。 镜 下 可 见 软 疹 膜 和 着 艇 内 血管 扩张 .充血 ,血管 周围 炎症 细胞 浸润 ,以 
淋巴 细胞 和 浆 细 胞 为 主 。 灰 质 内 神经 细胞 肿胀 、 尼 氏 小 体 溶 解 , 并 可 出 现 细胞 破碎 ,溶解 、 
消失 ;白质 内 和 获 芋 脱 失 和 轴 索 变性 ,病灶 中 可 见 胶 质 细胞 增生 : 疹 锯 严重 损害 时 可 软化 形 

【 临床 表现 】 

本 病 可 见于 任何 年 龄 ,但 以 青 壮 年 多 见 。 男 女 发 病 率 无 明显 差异 。 发 病 前 1~2 周 常 有 上 呼 
吸 道 感染 .消化 道 感染 症状 ,或 有 预防 接种 史 。 外 伤 .劳累 . 受 发 病 诱 为 ， 急 性 起 病 ,起 病 
时 有 低热 ,病变 部 位 神经 根 痛 , 肢 体 麻 木 无 力 和 病变 节 段 束 带 感 ; 亦 有 患 

然 发 生 瘫 疯 。 大 多 在 数 小 时 或 数 日 内 出 现 受累 平面 以 下 运动 陆 但 .感觉 缺 ? 
[功能 障碍 。 以 胸 段 脊 散 炎 最 为 常见 ,尤其 是 T3~5 节 段 , 颈 艇 , 腰 殴 次 之 。 

1. 运动 障碍 ， 急 性 起 病 ,迅速 进展 ,早期 为 脊 骼 休克 期 ,出现 肢体 次 次 . 肌 张 力 减 低 . 妥 反 射 
消失 ,病理 反射 阴性 。 一 般 持 续 2~4 周 则 进入 恢复 期 , 肌 张 力 、 腿 反射 乏 渐 增高 ,出 现 病理 反射 ， 
肢体 肌 力 的 恢复 常 始 于 下 肢 远 端 ,然后 逐步 上 移 。 兰 复 休 克 期 长 短 取决 于 疹 髓 损害 严重 程度 ; 
有 无 发 生 肺 部 感染 . 尿 路 感染 . 奈 疮 等 并 发 症 。 次 角 严 重 损伤 时 , 常 导致 届 肌 张力 增高 。 下 歧 任 
何 部 位 的 刺激 或 膀胱 充盈 , 均 可 引起 下 肢 届 曲 反 射 和 痉挛 , 伴 有 出 汗 、 坚 毛 、 尿 便 自 动 排出 等 症 
状 , 称 为 总 体 反 射 , 常 提示 预后 不 良 。 

2. 感觉 障碍 ”病变 节 段 以 下 所 有 感觉 六 失 ,在 感觉 缺失 平面 的 上 缘 可 有 感觉 过 化 或 束 带 
感 ; 轻 症 患 者 感 觉 平面 可 不 明显 。 随 病情 恢复 感觉 平面 逐步 下 降 ,但 较 运 动 功能 的 恢复 慢 目 益 、 

3. 自主 神经 功能 障碍 时 为 留 , 状 散 休克 期 膀胱 容量 可 达 1000ml, 呈 无 张力 性 
神经 源 性 膀胱 , 因 膀 脱 充 葵 过 度 , 可 出 现 充 帮 性 尿 失禁 。 随 着 次 局 功能 的 恢复 ,膀胱 容量 缩小 ， 
尿 液 充 盘 到 300~400ml i ee 为 反射 性 神经 源 性 膀胱 ,出 现 充 汶 性 尿 失 桂 。 病 变 平 而 以 
下 少 汗 或 无 汗 .皮肤 脱 届 及 水 肿 . 指 ( 趾 ) 甲 松 脆 和 有 角 化 过 度 等 | ed 
过 度 .皮肤 潮红 .反射 性 心动 过 缓 等 , 称 为 自主 神经 反 财 异常 
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【 辅助 检查 ] 
1. 脑脊液 检查 人 顷 试 验 通 


少 效 病例 痊 链 水 肿 严 重 可 有 不 完全 梗阻 .脑脊液 压力 正常 , 
正常 eds 着 高 ,以 淋巴 细胞 为 主 , 糖 、 氢 化物 正常 。 


2. 电 生 理 检查 
(1) 视觉 诱发 电位 (VEP): 正常 .可 作为 与 视神经 
(2) 下 上 肢体 感 诱 发 电位 (SEP): 波 旺 可 明显 减低 : 
(3) 运动 诱发 山 们 (MEP ) 异常 .可 作为 判断 疗效 和 预后 的 指标 。 
(4) 肌 电 多 :可 正 知 或 旺 放 神经 改变 

3. 影像 学 检查 疹 住 入 线 平 片 正常 若 将 授 严 


痊 殴 炎 及 多 发 性 硬化 的 鉴别 依据 。 


肿胀 ,MRI 显示 病变 部 将 髓 增 粗 , 病 变节 


散 内 多 发 片 状 或 绞 弥 散 的 工商 信号 .强度 不 均 . 可 有 重合 (图 14-1)。 部 分 病例 可 始终 无 异常 。 


AT 加 权 像 显示 1 了 及 各 水 平 痛 
B. T 加 权 像 显示 相应 节 段 呈 较 高 信号 


诊断 及 鉴别 诊断 】 
. 诊断 ”根据 急性 起 病 , 病 前 有 感 染 或 预防 接种 史 , 迅 速 出 现 的 消 髓 横贯 性 损害 的 临床 表 


Whe, 脑脊液 检查 和 MRI 检查 ,诊断 并 不 难 . 


2. 鉴别 诊断 ”十 与 下 列 疾病 鉴 别 : 
(1) 视神经 浴 髓 炎 : 属 于 疾病 , 除 有 横贯 性 次 髓 炎 的 症状 外 ,还 有 视力 下 降 或 VEP 异 


经 病变 可 出 现在 次 骨 症 状 之 前 、 同 时 或 之 后 。 


At 


1 管 病 


(2) 痊 艇 血 
1) 缺 放 动 脉 闭塞 综合 征 容易 和 急性 次 血 炎 相 混 淆 ,病变 水 平 相 应 部 位 出 现 根 痛 、 
靖 温 党 缺 失 、 尿 便 障 碍 ,但 深 感 ; 
盾 血清 见 , 多 由 外 伤 或 脊 髓 血管 畸形 引起 ,起 病 急 又 伴 有 剧烈 背 痛 , 肢 体 凑 
旦 血性 脑 咨 液 , MRI 检查 有 助 于 诊断 
(3) 亚 急性 坏死 性 疹 艇 炎 (subacute necrotic myelitis): 较 多 见于 50 岁 以 上 男性 .缓慢 进行 性 
上肢 无 力 、 腿 反射 亢进 、 锥 体 东 征 阳 性 , 常 伴 有 肌肉 著 缩 ,病变 平面 以 下 感觉 减退 。 随 
天 展 ,症状 途 活 加 重 市 出 现 完全 性 殿 伸 障 福 得 , 肌 鞭 缩 明 显 , 肌 张力 减低 .反射 减弱 或 缺 
讽 关 液 信 1 增高， 细胞 数 多 为 正常 油 造 影 可 见 次 藤 表 面 有 扩张 的 血管 。 此 病 可 能 
-种 产 秘 的 血性 性 静脉 炎 ,将 髓 血管 造影 胃 确 诊断 


2) 出 
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(4) 急性 消 骨 压 人 迫 症 :次 A 
贯 性 损害 。 交 柱 影像 学 检查 可 见 椎 体 破坏 . 椎 间 险 变 罕 或 椎 体 寒 性 


(5) 急性 硬 痊 膜 外 脓肿 :临床 表现 与 急性 疹 髓 炎 相 似 , 但 有 化 腔 性 病灶 及 感 梁 病史 ,病变 部 位 有 
压痛 , 椎 管 有 梗阻 现象 ,外 周 血 及 脑 消 液 白 细胞 增高 , 脑 峭 液 蛋 白 仿 三 明显 升 高 ,MRI 可 帮助 诊断 。 

(6) 急性 炎症 性 脱 通 鞘 性 多 发 性 神经 病 :肢体 呈 弛 组 性 次 痪 ,未 梢 型 感觉 陪 但 ,可 伴 脑 神经 
损害 ,括约肌 功能 障碍 少见 ,即使 出 现 一 般 也 在 急性 期 数 天 至 1 周 内 恢复 . 

(7) 人 类 了 淋巴 细胞 病毒 1 型 相关 兰 船 病 (HTLV-L associated myelopathy , HAM); 是 人 类 了 
淋巴 细胞 1 型 病毒 慢性 感染 所 致 的 免疫 异常 相关 的 状 艇 病变 ,以 缓 民 进 行 性 截瘫 为 临床 特征 。 

治疗 】 

急性 将 能 炎 应 早期 诊断 .早期 治疗 ,精心 护理 ,早期 康复 训练 对 预后 也 十 分 重要 。 

1. 一 般 治疗 ”加 强 护理 ,防治 各 种 并 发 症 是 保证 功能 恢复 的 前 提 。 

(1) 高 颈 段 脊 艇 炎 有 呼吸 困难 者 应 及 时 吸 毛 ,保持 呼吸 道 通畅 ,选用 有 效 抗生素 来 控制 感 
染 , 必 要 时 气管 切 开 行人 工 辅助 呼吸 。 

(2) 排尿 障碍 者 应 保留 无 菌 导 尿 管 ,每 4~6 小 时 放 开 引流 管 1 次 。 当 膀胱 功能 恢复 ,残余 尿 
量 少 于 100ml 时 不 再 导 屎 ,以 防 膀胱 挛缩 ,体积 缩小 。 

(3) 保持 皮肤 清洁 ,按时 翻身 , 拍 背 吸 痰 , 易 受 压 部 位 加 用 气垫 或 软 垫 以 防 发 生 压 疮 。 皮 肤 发 
红 部 位 可 用 10% 酒精 或 温水 轻 揉 ,并 涂 以 3.5% 安息 香 本 ,有 溃疡 形成 者 应 及 时 换 药 , 应 用 奈 疮 贴膜 。 

2. 药物 治疗 

(1) 皮质 类 固 醉 激素 :急性 期 ,可 采用 大 剂量 甲 泌 尼 龙 短程 溃 击 疗法 ,500~1000mg 静脉 滴 
注 ,每 日 1 次 ,连用 3~5 天 ,有 可 能 控制 病情 进展 ,也 可 用 地 塞 米松 10~20mg 静脉 滴 注 ,每 日 1 次， 
7~14 天 为 一 疗程 。 使 用 上 述 药物 后 改 用 淡 尼 松口 服 , 按 每 公斤 体重 1mg 或 成 人 每 日 剂量 60mg， 
维持 4~6 周 逐 渐 减 量 停 药 - 

(2) 大 剂量 免疫 球 仍 白 : 每 日 用 量 可 按 0.4g/kg 计算 ,成 人 每 次 用 量 一 般 20g 左 古 , 静 脉 滴 注 ， 
每 日 1 次 ,连用 3~5 天 为 一 疗程 - 

(3) 维生素 B 族 : 有 助 于 神经 功能 的 恢复 。 常 用 维生素 B, 100mg, 肌 内 注射 ;维生素 Bi。 
500~1000 pg, 肌 内 注射 或 静脉 给 药 , 每 天 1~2 次 。 

(4) 抗生素 :根据 病原 学 检查 和 药 敏 试验 结果 选用 抗生素 , 及 时 治疗 呼吸 道 和 泌尿 系统 感 
染 , 以 免 加 重病 情 。 抗 病毒 可 用 阿 音 治 过 .更 音 治 韦 等 。 

(5) 其 他 :在 急性 期 可 选用 血管 扩张 药 ,如 烟 酸 . 尼 贡 地平。 神经 营养 药 , 如 三 磷酸 腺 芽 , 胞 
磷 胆 碱 ,疗效 未 确定 。 双 下 肢 痉挛 者 可 服用 巴 氢 芬 S~10mg, 每 天 2~3 次 。 

3. 康复 治疗 ”早期 应 将 竣 奖 肢体 保持 功能 位 ,防止 上 肢体、 关节 痉挛 和 和 关 广 挛缩 ,促进 肌 力 恢 
复 , 并 进行 被 动 .主动 锻炼 和 局 部 肢体 按摩 。 

【预后 】 

预后 取决 于 疹 艇 急性 损害 程度 及 并 发 症 情况 。 如 无 严重 并 发 症 ,多 于 3~6 个 月 内 基本 恢复 ， 
生活 自理 。 完 全 性 截 次 6 个 月 后 肌 电 图 仍 为 失 神经 改变 、MRI 显示 散 内 广泛 信号 改变 .病变 范 
于 累及 并 通 节 段 多 目 弥 漫 者 预后 不 良 。 合 并 泌尿 系统 感染 . 斥 疮 . 肺 部 感染 常 影响 恢复 , 遗 六 后 
遗 症 。 急 性 上 升 性 消 髓 炎 和 高 贷 段 湖人 艇 炎 预 后 差 , 短 期 内 可 死 于 呼吸 循环 衰竭 。 


第 二 节 ” 疹 髓 压迫 症 


养 骼 床 迫 症 (compressive myelopathy) 是 一 组 椎 管内 或 椎 骨 占 位 性 病变 所 引起 的 次 信 
征 , 随 病变 进展 出 现 脊 项 半 切 综合 征 .横贯 性 损害 及 椎 管 醒 阻 ,将 神经 根 和 和 面 管 可 不 同 程度 受 扶 . 
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【病因 及 发 病 宙 市! ] 

1. 病因 

(1) 肿瘤 :第 她 .z ean 椒 病 的 1/3 以 上 . 绝 大 多 数 起 源 于 丹 组 织 及 邻近 结构 。 位 于 髓 外 硬 膜 
内 最 常见 的 是 神经 茜 腊 入. 节 engorayede isnaca 窗 常 见 , 硬 膜 外 以 转移 瘤 多 见 , 峭 柱 恶性 
肿瘤 可 沿 椎 管 周 | 芒 .淋巴 癌 和 白血病 少见 

炎症 : 痊 饥 桥 等 噶 jE 炎症 .结核 性 蚁 向 浴 逢 腊 类 .严重 椎 管 狭 完 、 椎 管内 反复 注 药 以 及 多 个 

椎间盘 病变 .反复 王 术 和 将 和 守 可 导致 蛛 同 膜 粘连 或 压迫 血管 影响 血液 供应 ,引起 兰 通 、 神 
经 根 受 累 症 状 ;结核 和 和 寄生 旦 等 可 引起 慢性 肉 薄 肿 .蛛网 膜 炎 和 蛛网 膜 训 肿 等 ;化 腔 性 炎症 血行 
播 散 可 引起 急性 全 腊 外 或 而 膜 下 脓肿 

(3) 痊 柱 外 伤 :如 竺 折 脱位 及 椎 管内 血肿 形成 . 

(4) 兰 柱 退行 性 阁 密 :如 椎 间 出 、 后 锥 蔬 带 钙化 和 黄 韧 带 肥厚 等 均 可 导致 椎 管 狭窄 。 
(5) 先天 性 疾病 :如 颅 底 四 陷 症 、 环 惟 术 化、 区 椎 融合 畸形 ,举人 血管 畸形 等 。 

(6) 血液 疾病 :血小板 减少 症 等 存在 泡 血 机 制 障 碍 的 患者 腰 穿 后 可 致 硬 膜 外 血肿 致使 脊 通 

2. 发 病 机 制 ” 疹 骼 受 卜 早期 可 通过 移 位 、 排 挤 脑 背 液 和 表面 静脉 血 流 得 到 代 偿 ,外 形 虽 有 
明显 改变 ,但 神经 传导 答 路 并 未 中 断 , 可 不 出 现 神经 功能 受累 的 表现 ;后 期 代 偿 可 出 现 骨 质 吸 
收 ,使 局 部 椎 管 扩大 ,此 时 通常 有 了 明显 的 神 邵 定 状 和 体征 。 次 髓 受 压 产生 病变 OD 
度 可 影响 代 偿 机 制 发 挥 的 御用 ， 和 急性 压迫 通常 无 充分 代 偿 时 机 , 兰 通 损伤 严重 ;慢性 受 压 时 能 
分 发 挥 代 偿 机 制 , 氢 伤 相对 图 i 后 较 好 。 病变 部 位 对 损伤 后 果 亦 有 影响 ,如 掺 内 病变 直接 侵 
犯 神经 组 织 , 症 状 出 现 较 早 ; 血 外 便 腊 外 占 位 性 病变 由 于 硬 疹 膜 阻挡 , 湖 矣 受 压 较 硬 膜 内 病变 
轻 ;动脉 受 压 供 血 不 趾 可 引起 痊 血 认 性 蓉 缩 . 葛 脉 受 压 注 血 则 导致 消 骨 水 肿 。 


【临床 表现 】 
1. 急性 脊 血 压迫 症 ”急性 发 病 . 进 展 迅速 ， 常 于 数 小 时 至 数 日 内 消 祷 功能 完全 并 失 。 多 表现 
关 髓 横贯 性 损害 ,出 现 将 惫 休克 ,病变 水 于 以 下 旦 弛 缓 性 瘫 疾 , 各 种 感觉 及 反射 消失 , 尿 便 泪 留 。 


受 进展 ,早期 证 状 和 体征 可 不 明显 。 通 常 可 分 为 三 期 :中 根 痛 


2. 慢性 珍 髓 压迫 症 ”病情 乡 
期 :表现 为 神经 根 痛 及 冰 膜 的 刺激 症状 ;@ 次 医 部 分 受 压 期 :可 表现 为 疹 髓 半 切 综合 征 ;@ 青 医 完 
全 受 压 期 :出 现状 笑 完 全 横贯 性 损害 的 症状 和 体征 , 三 期 表现 并 非 截然 分 开 , 常 有 重 释 ， 界限 不 清 。 

慢性 兰 艇 压迫 症 的 主要 证 状 和 体征 如 下 : 

(1) 神经 根 症状 :病变 较 小 ,压迫 尚未 及 将 殴 , 仅 造成 脊 神经 根 的 刺激 现象 。 其 主要 表现 是 
根 痛 或 局 限 性 运动 障碍 。 疼 痛 部 位 固定 ,局 限于 受累 神经 根 分 布 的 皮 节 区 域 。 疼 痛 剧 烈 难 多 ， 
co 区 灼 样 . 刀 割 样 或 据 裂 样 ,咳嗽 .排便 和 用 力 等 增加 腹 压 的 动作 均 可 使 疼痛 加 
出 ,改变 体位 可 使 症状 减轻 或 加 重 ， ee 凸现 相应 节 段 束 带 感 。 随 着 病情 进展 ,神经 根 症 状 可 由 
一 侧 . 间 睦 性 转变 为 双 侧 .持续 性 。 早 期 可 发 现 感觉 过 敏 带 ,后 期 为 节 段 性 感觉 缺失 。 病 变 位 于 
痊 艇 腹 侧 者 可 无 根 痛 症状 ,早期 tr 表现 为 相应 支配 肌 群 的 肌 束 颤 动 , 以 后 出 
现 肌 无 力 和 肌 萎 缩 。 这 些 早 期 症状 的 分 布 部 位 对 将 授 受 压 的 定位 诊断 很 有 价值 。 
(2) 感觉 障碍 :次 艇 丘脑 束 受 办 产生 对 侧 鸳 体 较 病变 水 平 低 2~3 个 节 段 以 下 的 痛 温 觉 减退 
或 缺失 , 受 压 平 面 高 省 症状 明显 。 痊 入 感觉 传导 纤维 有 一 定 的 排列 顺序 ,有 助 于 骸 内 外 病变 鉴 
别 。 散 外 病变 感觉 障碍 让 下 歧 远 喘 向 上 发 展 至 受 压 节 段 ; 狠 内 病变 早期 出 现 病变 节 段 支配 区 分 
疯 性 感 党 障碍 , 暴 及 次 艇 ee 障碍 自 病变 节 段 向 下 发 展 , 鞍 区 (S3~5) 感觉 保留 至 最 后 
受众 , 称 为 “ 马 获 回 如 "。 后 索 受 累 产 生病 变 水 平 以 下 同 侧 深 感觉 减弱 或 缺失 。 晚 期 表现 表册 横 
趴 性 损害 , 病 空 水 于 以 下 各 种 感觉 缺失 。 
2 运 动 草 得 re 2 让 刀 rr 


以 下 全 


:次 痪 , 肌 张 力 增高 . 妥 反 


射 元 


并 
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将 角 前 角 及 前 根 受 压 可 引起 病变 节 段 文 配 肌 群 弛 缓 性 竣 痪 ,位 肌 束 去 曾 和 肌 著 缩 

(4) 反射 异常 : 受 压 节 段 后 根 .前 根 或 前 角 受 累 时 出 现 病 变节 段 峙 反射 减弱 或 缺失 ;腹壁 反 
射 和 提 泌 反射 缺失 ; 锥 体 束 受累 出 现 损害 平面 以 下 同 侧 胁 反射 亢进 并 出 现 兽 理 反 射 ， 

(5) 自主 神经 症状 : 骨 内 病变 时 括约肌 功能 障碍 较 早 出 现 , 辐 铁 以 下 病变 早期 出 现 尿 满 贸 和 
C0 晚期 出 现 反射 性 膀胱 ;圆锥 ,马尾 病变 出 现 尿 便 失禁 。 病 变 水 平 以 下 血管 运动 和 泌 汗 功能 
障碍 ,可 见 少 汗 ,无 汗 、 皮 肤 干 燥 及 脱 履 , 指 ( 趾 ) 甲 拓 下 组 绍 松弛 ,容易 发 生 压 迫 性 溃 
疡 ( 压 郊 )。C8-~T1 的 灰质 侧 角 内 有 交感 神经 的 睫 状 体 痊 入 中 枢 , 损 害 时 产生 Horner 综合 征 ,为 
一 有 价值 的 定位 体征 


入, 皮 


(6) 将 膜 刺激 症 状 :多 因 硬 膜 外 病变 引起 ,表现 为 疹 柱 局 部 自发 痢 、 轩 汕 痛 ,活动 受 限 如 绒 i 
抵抗 和 直 腿 抬 高 试验 阳性 等 。 


【 辅助 检查 】 
欲 确定 病变 的 节 段 .性质 及 压迫 程度 ,除根 据 临床 神经 站 
适当 的 辅助 检查 。 
1. 脑 髓 检查 ” 脑 消 液 常 规 .生化 检查 及 动力 学 变化 对 人 备 定 疹 骼 压迫 症 和 疹 
很 有 价值 。 如 病变 造成 脊 艇 蛛网 膜 下 腔 堵塞 时 ,在 堵塞 水 平 以 下 的 压力 很 低 项 
堵塞 或 未 堵塞 者 压力 正常 甚至 增高 - 压 颈 试验 可 证 明 有 无 椎 管 梗阻 ,但 试验 正常 不 能 排除 梗阻 ; 
如 压 颈 时 压力 上 升 较 快 、 压力 后 下 降 辑 或 上 升 慢 下 降 更 慢 提 示 不 完全 梗阻 。 朴 管 严 重 
梗阻 时 脑 峭 液 蛋 白 一 细胞 分 离 ,细胞 数 正常 ,蛋白 含量 超过 10g/L 时 .黄色 的 脑 状 液 流 出 后 自动 
凝结 , 称 为 Froin 征 。 通 常 梗阻 他 完全 、 时 间 愈 长 .梗阻 的 平 而 全 低 , 集 白 含 量 愈 高 。 在 梗阻 平面 
以 下 腰 穿 放出 脑 内 液 和 压 颁 页 ; Ws ie 使 症状 加 重 , 应 予 注意 。 怀 疑 硬 次 
膜 外 脓肿 时 切忌 在 少 柱 压 } 此 
2. 影像 学 检查 
) 咨 柱 X 线 平 片 : 可 发 现 疹 柱 骨折 脱位 、 错 位 .结核 . 骨 质 破坏 及 椎 管 狭 窒 ; 椎 弓 根 变 形 或 
me 椎 间 孔 扩大 . 椎 体 后 缘 凹 陷 或 骨 质 破坏 等 提示 转移 瘤 
) CT 及 MRI: 可 显示 疹 骼 受 压 ,MRI 能 清晰 显示 椎 管内 病变 的 性 质 .部 位 和 边界 等 (图 14-2), 


的 症状 .体征 外 ,常常 符 借 助 于 


下 的 程度 
则 不 出 ,部 分 


图 14-2 MRI 显示 通 外 硬 膜 下 肿 物 压迫 颈 通 
Ph 加 权 像 B. 加 权 像 


(3) 椎 管 吕 显 示 枞 管 梗阻 界面 , 杖 管 完 全 梗阻 时 上 上 行 造 ra 人 相 斥 迫 性 病变 下 界 , 下 
行 造影 叮 显示 病变 上 界 。 无 MRI1.CT 设备 的 医疗 单位 ,可 借 此 帮助 诊 
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(4) 核 来 打 描 :应 用 Pe 或 人 I( 人 而 化 铀 Yl0mCi, 经 采 池 穿刺 注入 , 半 小 时 后 作 闪 髓 全 长 扫描 
能 较 准 确 判 断 肝 [3 是 者 首 基 小 ,不良 反应 也 少 。 

【诊断 及 鉴别 诊断 ] 

1. 诊断 证 完 明 俑 并 祥 损害 为 压迫 性 或 非 奈 迫 性 ;再 确定 冰 髓 受 压 部 位 及 平面 ,进而 分 析 
压迫 是 位 于 入内 . 侯 外 健 腊 内 还 是 储 膜 外 以 及 压迫 的 程度 ;最 后 确定 压迫 性 病变 的 病因 及 性 质 。 

0) 纵向 定位 :根据 答 旷 各 节 段 病变 特征 确定 (如 本 章 第 一 节 所 述 )。 早 期 节 段 性 症状 如 神 
经 根 痛 .感觉 减退 区 .用 反射 改变 和 肌 凌 缩 . 束 突 压痛 及 即 击 痛 , 尤 以 感觉 平面 最 具有 定位 意义 ， 
MRI 或 者 痊 髓 造 绢 可 箱 芭 定 位 

(2) 模 向 定位 :区 分 痢 变 位 于 秽 内 、 稀 外 硬 腊 内 或 硬 膜 外 , 见 表 14-1。 


+ 
ni 


表 14-1 和 链 内 、 和 链 外 硬 膜 内 及 硬 膜 外 病变 的 鉴别 


, 加 的 交 安 i | 
时 期 症状 多 为 妈 仙 自 一 他 ,很 快 进展 为 双 侧 ”多 从 一 侧 开始 


神经 根 痛 少见 .部 位 不 明确 早期 常 有 ,剧烈 ,部 位 明确 ”早期 可 有 

感觉 障碍 分 讽 性 传导 束 性 .开始 为 一 侧 多 为 双 侧 传导 束 性 
痛 温 觉 隘 碍 自 上 向 下 发 展 , 头 侧重 自 下 向 上 发 展 , 尾 侧重 双 侧 自 下 向 上 发 展 
疹 失 半 切 综合 征 少见 多 见 可 有 

节 段 性 肌 无 万 和 鞭 缩 ”星期 出 现 . 广 泛 明 显 少见 .局 限 少见 

锥 体 束 征 不 明显 早期 出 现 , 多 自 一 侧 开始 。”” 较 早出 现 ,多 为 双 侧 
括约肌 功能 隔 伴 时 期 出 现 晚期 出 现 较 晚期 出 现 

丈 突 压痛 . 即 首 无 较 常见 常见 


椎 管 梗阻 晚期 出 现 . 不 明显 星期 出 现 , 明 显 较 早 期 出 现 ,明显 

脑 状 液 蛋白 增高 不 明显 明显 较 明显 

准 柱 X 线 平 片 改变 无 可 有 明显 

贿 骼 造影 充 盘 缺 损 并 入 梭 形 脱 大 杯 口 状 锯齿 状 

MRI 疹 艇 梭 形 脱 大 链 外 肿块 及 稍 散 移 位 硬 膜 外 肿块 及 痛 散 移 位 


(3) 定性 诊断 : 船 内 和 艇 外 硬 膜 内 病变 以 肿瘤 最 常见 。 状 区 蛛 网 膜 炎 导 致 的 病 损 常 不 对 称 ， 
症状 时 轻 时 重 , 感 觉 障碍 多 呈 根 性 、 节 段 性 或 斑 块 状 不 规则 分 布 , 压 颈 试验 可 有 梗阻 ,蛋白 含量 
增高 ; 桦 管 造 影 显示 造影 剂 星 滴 状 或 班 块 状 分 布 。 硬 膜 外 病变 多 为 转移 癌 ,椎间盘 ( 腰 段 、. 绒 下 段 ) 
突出 。 转 移交 进展 较 快 , 根 痛 及 皮质 破坏 明显 。 急 性 压迫 多 为 外 伤 性 硬 膜 外 血肿 、 硬 膜 外 肤 肿 ， 
前 者 进展 迅速 ,后 者 常 伴 感染 的 症状 和 体征 。 

2. 鉴别 诊断 

(1) 急性 疹 笑 炎 : 急 性 起 病 , 病 前 多 有 感染 或 预防 接种 史 , 数 小 时 或 数 日 内 出 现 朋 入 横贯 性 
损害 ,急性 期 脑 疹 液 动 力学 试验 一 般 无 梗阻 , 脑 疹 液 白细胞 增多 ,以 单 核 和 淋巴 细胞 为 主 ,蛋白 
质 含量 正常 或 经 度 增高 ,次 髓 MRI 有 助 于 鉴别 。 

(2) 次 巍 空 润 症 :起 病 隐 茵 ,病程 时 间 长 ,早期 症状 多 见于 下 绒 和 上 胸 消 髓 节 段 , 亦 可 扩 延 至 
延 骨 。 典 型 表现 为 病 损 节 段 支配 区 皮肤 分 离 性 感觉 障碍 ,病变 节 段 支配 区 肌 萎 缩 ,神经 根 痛 少 
见 ,皮肤 营养 障 但 改变 明显 ，MRI 可 显示 将 区 内 长 条 形 空洞、 

(3) 亚 急 性 联合 变性 ;多 旦 缓慢 起 病 ,出 现 消 血 后 索 、 侧 索 及 周围 神经 损害 体征 。 血 清 中 维 
生 求 Bi 缺乏 .有 恶性 贫血 首 可 伯 定 诊断 、 

【治疗 】 

1. 准 艇 床 迫 症 的 治疗 原则 是 尽快 去 除 病 因 , 可 行 手术 涌 疗 者 应 及 早 进行 .如 切除 椎 管 内 占 


笔 丰 


CE 
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位 性 病变 、 椎 板 减 压 术 及 硬 背 膜 诈 切 开 术 。 亚 性 肿瘤 或 转移 阁 可 再 术 .放疗 或 化 疗 。 硬 腊 

外 脓肿 予以 椎 板 切除 清除 脓肿 并 长 期 抗 感染 治疗 。 对 于 洗 往 出 血 以 交 了 为 主 ,一 般 不 采用 

手术 治疗 ,如 果 由 于 血管 畸形 所 致 的 出 血 , 可行 选 择 性 血管 造影 明确 部 位 ,考虑 外 科 手 术 或 介入 

治疗 。 
2. 急性 脊 茵 压迫 更 需 抓紧 时 机 ,在 起 病 6 小 时 内 减 压 ,如 而 痊 膜 外 脓肿 应 紧急 手术 并 给 予 

足 量 抗生素 , 浓 柱 结核 在 行 根治 术 同 时 给 予 抗 结核 治疗 。 
3. 瘫 痰 肢体 应 积极 进行 康复 治疗 及 功能 训练 ,长 期 围 床 者 应 防治 泌尿 系 感染 .不 疮 ,肺炎 和 
【预后 】 


兰 血 压迫 症 预后 的 影响 因素 很 多 ,如 病变 性 质 . 疹 售 受 损 程度 及 治疗 时 机 等 。 艇 外 硬 膜 内 
肿瘤 多 为 良性 ,手术 彻底 切除 预后 良好 ; 揽 内 肿瘤 预后 较 差 。 通常 受 讨 时 间 愈 短 , 疹 船 功能 损害 
越 小 , 越 可 能 恢复 。 急 性 消散 压迫 因 不 能 充分 发 挥 代 偿 功 能 ,预后 较 差 
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次 髓 蛛网 膜 炎 (spinal arachnoiditis ) 是 因 蛛 网 膜 增 厚 与 脊 船 . 背 神 经 根 粘 连 ， 或 形成 囊肿 阻塞 
兰 艇 腔 导 致 背 通 功能 障碍 的 疾病 。 

【 病因 与 发 病 机 制 ] 

1. 感染 性 ”可 原 发 于 疹 柱 结核 . 硬 膜 外 脓肿 和 上 脑膜 炎 等 ,也 可 继 发 于 流感 .伤寒 . 产 袜 感染 等 。 

2. 外 伤 性 ” 状 髓 损伤 .反复 腰 穿 等 ,可 产生 痊 余 、 软 冰 膜 、 蛛 网 膜 和 硬 疹 膜 不 同 程度 的 撕 弄 、 
出 血 , 导 致 蛛网 膜 增 厚 与 湖 艇 粘连 或 形成 如 肿 。 

3. 化 学 性 ” 糊 内 注射 药物 或 贿 淫 造影 所 用 的 碳 油 刺激 所 致 。 

4. 其 他 ”如 冰 髓 空洞 症 、 消 髓 肿瘤 ,椎间盘 突出 . 痢 柱 先天 畸形 等 。 

【 病理 】 

病变 以 胸 . 腰 段 多 见 。 蛛 网 膜 呈 乳白 色 .混浊 ,不 规则 增 厚 ,或 为 首 痕 组 织 , 可 与 脊 艇 、 软 俏 
膜 . 神 经 根 和 血管 发 生 粘 连 并 伴 有 血管 增生 。 仅 累及 1~2 个 节 段 为 局 限 性 ; 多 个 节 段 呈 散 在 分 
布 为 弥漫 型 ;如 粘连 累及 增 厚 的 蛛网 膜 形 成 囊肿 则 为 囊肿 型 。 

【 临床 表现 】 

多 为 慢性 起 病 , 逐 渐进 展 ,少数 可 急性 或 亚 急性 起 病 。 因 累及 部 位 不 同 , 临 床 表现 呈 多 样 性 ， 
可 为 单 发 或 多 发 的 神经 根 痛 ,感觉 障碍 多 双 侧 不 对 称 , 常 呈 神经 根 型 . 节 有 段 型 或 斑 块 状 不 规则 分 
布 。 运 动 障碍 为 不 对 称 的 单 竣 截瘫 或 四 上 肢 竣 。 局 限 型 症状 常 较 轻 , 弥 漫 型 则 较 重 , 询 肿 型 闪 髓 
蛛网 膜 炎 与 脊 船 肿瘤 的 临床 表现 相似 。 病 程 可 有 缓解 或 加 剧 。 

【 辅助 检查 】 

1. 脑脊液 检查 脑 兰 液 初 压 较 低 ,弥漫 型 和 变种 型 可 导致 椎 管 完 全 阻塞 。 脑 背 液 呈 淡 黄色 ， 
淋巴 细胞 数 接近 正常 而 蛋白 显著 增高 ,甚至 脑 状 液 流出 后 可 自动 凝固 , 呈 Froin 征 。 

2. 椎 管 造 影 ”可见 椎 管 腔 呈 不 规则 狭 罕 , 碘 油 呈 点 滴 状 或 串珠 状 分 布 , 骂 肿 型 则 表现 为 杯 
口 状 缺损 。 

3. MRI 能 明确 骂 肿 性 质 .部 位 ,大 小 ,并 能 了 解 病灶 对 周围 重要 组 织 的 损害 情况 。 

【 诊断 及 鉴别 诊断 】 

1. 诊断 ”根据 慢性 起 病 ,既往 病史 ,临床 症状 的 多 样 性 ,体征 一 般 不 对 称 ,病程 有 波动 , 须 穿 
及 造影 结果 分 析 可 作出 诊断 。 

2. 鉴别 诊断 

(1) 背 舟 肿 交 :起 病 缓慢 ,有 进行 性 兰 艇 受 斥 症状 ,并 与 受 压 的 背 角 节 段 相对 应 。 脑 痊 液 有 
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时 呈 淡 黄色 ,MRI 增强 扫 摘 及 椎 管 造影 有 助 鉴别 。 但 惨 肿 型 疹 久 蛛网 膜 炎 与 消 信 外 硬 膜 内 肿瘤 
在 术 前 不 易 鉴别 

(2) 颈椎 间 盘 突出 :多 见于 中 、 老 年 人 . 单 侧 或 双 侧 上 肢 根性 疼痛 常见 , 手 或 前 臂 可 有 轻 度 的 
肌 萎 缩 及 病理 反射 ， 脑 疹 液 盘 白 正常 或 轻 度 增 高 .细胞 数 正 常 。 颈 椎 平 片 可 见 病 变 椎 间隙 狭 罕 ， 
颈椎 生理 弯曲 消 类 MRI 可见 颁 村 二 突出 、 椎 间 孔 狭 罕 。 

(3) 多 发 性 硬化 :通常 为 亚 和 急性 起 病 . 多 呈 缓 解 和 复发 病程 ,有 两 处 或 多 处 病变 的 体征 ,头颅 
cT MRI 提示 脑 自 质 、 脑 二 和 小 脑 等 多 处 病灶 、 

【治疗 】 

病因 治疗 .如 抗 感 
最 上 腺 皮质 激 索 、 般 管 惠 


染 或 抗 结核 治疗 等 。 弥 湾 型 或 脑 峭 液 细胞 明显 增多 者 ,不宜 手术 ,可 选用 
张 药 、B 族 维生素 等 药物 治疗 。 瑟 肿 型 可 行宫 肿 摘除 术 。 
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呈 性 进行 性 脊 般 疾 病 ,病变 多 位 于 颈 通 , 亦 可 累及 延 允 ， 
称 为 延 入 i 症 Csyringobulbia )- 疹 稀 空洞 症 与 延 获 空洞 症 可 单独 发 生 或 并 发 ,典型 临床 表现 为 
节 段 性 分 离 性 感 党 障碍 .病变 节 段 支配 区 肌 鞭 缩 及 营养 障碍 等 。 

【 病因 及 发 病 视 制 ] 

原因 未 明 ,多 数学 者 认为 疹 ( 延 ) 稀 空洞 症 不 是 一 种 单独 病因 所 引起 的 一 种 独立 疾病 ,而 是 
多 种 致 病因 素 所 致 的 综合 征 。 

1. 先天 性 发 育 异 常 ” 本 病 常 合 并 小 脑 扁桃 体 下 疝 、 次 柱 裂 \ 脑 积 水 、 颈 肋 、 弓 形 足 等 畸形 , 故 
认为 冰 艇 空洞 症 是 咨 贸 先天 性 发 育 异 常 。 有 人 认为 是 由 于 胚胎 期 硝 髓 神经 管 闭合 不 全 或 冰 散 
内 先天 性 神经 胶 质 增生 导致 兰 殴 中 心 变性 所 致 、 

2. 脑 背 液 动力 学 异常 ” 颈 枯 区 先天 性 异常 影响 脑 脊 液 自 第 四 脑室 进入 蛛网 膜 下 腔 ,脑室 压 
力 搏动 性 增高 ,不 断 证 击 关 链 中 央 管 使 之 逐渐 扩大 ,导致 与 中 央 管 相通 的 交通 型 脊髓 空洞 证 。 

3. 血液 循环 异常 ”认为 冰 骸 血管 畸形 、 冰 血 损伤 .次 义 炎 伴 中 央 管 软化 扩张 及 蛛网 膜 炎 等 
引起 养 般 血液 循环 异常 ,产生 兰 殴 缺 血 、 坏 死 、 液 化 形成 空洞。 

【病理 】 

糊 揽 外 形 呈 梭 形 膨大 或 萎缩 变 细 , 基 本 病变 是 空洞 形成 和 胶 质 增生 。 空 洞 壁 不 规则 ,由 环 
形 排列 的 胶 质 细胞 及 纤维 组 成 。 空 洞 内 的 清亮 液体 成 分 与 脑 脊 液 相 似 , 若 为 黄色 液体 提示 蛋白 
含量 增高 。 空 洞 由 颈 稀 向 胸 艇 或 延 悍 扩 展 常见 , 腰 捞 空洞 较 少 见 , 偶 有 多 发 空洞 互 不 相通 。 病 
变 多 首先 侵犯 灰质 前 连 合 ,对 称 或 不 对 称 的 向 后 角 和 前 角 扩 展 。 延 丹 空 洞 多 呈 单 侧 纵 裂 状 ,可 
累及 内 侧 丘 系 交 义 纤 维 . 舌 下 神经 核 及 迷走 神经 核 。 陈 旧 性 空洞 可 见 周围 胶 质 增生 形成 1~2mm 
厚 致 密 绚 壁 ,空洞 周转 有 时 可 见 管 壁 异常 透 明 变 性 的 血管 。 

【 临床 分 型 】 

根据 Barnett 的 分 型 ,临床 上 可 将 峪 血 空 洞 症 分 为 四 型 : 

1. 将 入 空洞 伴 第 四 脑室 正中 孔 堵塞 和 中 央 管 扩大 合并 工 型 Chiari 晴 形 或 由 后 颅 窜 野 肿 、 
肿瘤 .蛛网 膜 炎 等 所 致 第 四 脑室 正中 孔 阻 塞 。 

2. 特 发 性 疹 髓 空洞 症 。 

3. 继 发 性 丕 髓 空洞 症 ”深入 肿瘤 、 外 伤 . 将 笑 蛛网 膜 炎 和 硬 峪 膜 炎 所 致 . 

4. 单纯 性 交 稻 积 水 或 伴 脑 积 水 。 

【 临床 表现 】 

发 病 年 龄 多 在 20~30 岁 , 偶 可 发 生 于 儿童 或 成 全 以 后 ,男女 之 比 约 为 3 : 1。 隐 匿 起 病 , 进 展 
级 慢 ,病程 数 月 全 40 年 不 等 . 因 空 洞 大 小 和 累及 疹 般 的 位 置 不 同 , 临 床 表 现 各 异 , 主 要 症状 如 下 : 


社 洞 症 (syringomvyelia) 是 一 种 


A 


A 
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1. 感觉 障碍 ”以 感觉 障碍 为 首发 症状 的 居多 。 最 早 症状 常 
觉 障 碍 ,表现 为 单 侧 或 双 侧 的 手 部 . 臂 部 
失 ,典型 呈 短 上 衣 样 分 布 ,而 触觉 及 区 


而 出 现 节 段 性 分 离 性 感 


分 离 性 感觉 障 得 , 即 痛 、 温 觉 缺 失 而 
水 平 以 下 各 种 传导 束 型 感觉 障碍 : 
2. 运动 障 得。 前 角 细胞 受 


低 、 妥 反 射 减退 或 缺失 ,有 颈 膨 大 区 乞 
现 病 变 水 平 以 下 锥 体 束 征 ,累及 侧 柱 交感 神经 中 枢 (C8~T2 侧 角 ), 出 现 同 侧 Homer 征 。 空 洞 内 


发 生出 血 则 病情 可 突然 恶化 - 


3. 神经 营养 性 障碍 及 其 他 症状 ”皮肤 营养 障碍 表现 皮肤 增 厚 ee ev 皮 肤 及 手指 苍白 。 
狂 觉 缺失 区 的 表皮 烫伤 .外伤 可 造 
落 , 称 为 Morvan 征 - 晚期 可 有 神经 
畸形 .关节 肿 大 ,活动 度 增加 ,运动 时 有 明显 骨 摩 擦 音 而 无 疼痛 
病 特 征 之 一 。 其 他 先天 畸形 如 肴 柱 侧 弯 或 后 突 了 畸形 , 隐 性 脊 柱 裂 . 贷 术 区 蚁 形 .小 脑 扁桃 体 下 疝 、 


颈 肋 和 号 形 足 等 常 侣 并 存在 - 
空洞 可 累及 延 艇 ,三 又 神 双 
由 2 侧 向 蝇 唇 部 发 展 ; ee 
站 性 麻 疗 症状 ; 舌 下 神经 
导 束 受 损 ,可 表现 为 眩 尝 恶心 、 眼 

【 辅助 检查 】 


ode 现 部 温 a Ee mom eh 
fF Wy 


为 相应 交配 区 让 发 性 疼痛 , 继 
或 一 部 分 系 部 ,胸部 的 痛 温 觉 


觉 表 
觉 相对 正常 。 如 向 上 累及 三 叉 神 经 疹 束 核 ,可 造成 面部 
觉 保 存 。 晚 期 消 和 能 后 索 及 冰 血 丘脑 侧 束 被 办 及 ,造成 空洞 


T 触 


出 现 相应 节 段 支配 区 域 肌 无 力 . 肌 凌 缩 . 肌 束 颍 动 . 肌 张力 减 
致 双手 肌肉 明显 著 缩 , 呈 “ 麻 扑 " 样 。 空 润 发 展 至 晚期 可 出 


;成 顽 同 性 淡 疡 及 搬 痕 形成 ,其 至 指 ( 趾 ) 闻 林 端 无 痛 性 坏死 朋 
性 膀胱 和 小 便 失 禁 。 关 节 痛 党 忽 Wf 可 直 和 季 甘 损 ,次 纵 、 
感 , 称 为 划 科 (Charceot) 关节, 是 本 


Ee 


el 同 侧 天 丰 肌 著 铀 及 陨 坏 宙 闫 动 ; 前 pd 
及 步 态 不 稳 


1. 脑脊液 检查 常 无 特征 性 改变 , 较 大 空洞 可 引起 椎 管 部 分 梗阻 和 脑脊液 盘 向 含量 增高 


. 影像 学 检查 


(1) X 线 片 :有 助 于 发 现 骨 淫 畸形 ,如 肴 柱 侧 突 . 隐 性 脊柱 像 . 颈 枕 区 畸形 和 Charcot 关节 等 。 


2) 延迟 着 艇 CT 扫描 {(DMCT): 即 在 蛛网 膜 下 腔 注 入 水 洲 性 造影 剂 ， 


时 .18 小 时 、24 小 时 后 分 别 进行 痊 


(3) MRI: 矢 状 位 图 像 可 清晰 显示 空洞 的 位 置 大小、 范围 以 及 是 否 合 


注射 后 6 小 时 、12 小 
散 CT 检查 ,可 清晰 显示 出 高 密度 的 和 影像 。 
十 Arnold-Chiari 畸形 (图 


14-3) 等 ,是 确诊 本 病 的 首选 方法 ,有 助 于 选择 手术 适应 证 和 设计 手术 方案 ， 


图 14-3 ” 疹 艇 空洞 症 MRI 表现 
A. Ti 加 权 像 8. TT 加权 像 


第 十 四 章 稍 复 疾病 
【 诊断 与 鉴别 诊断 ] 


1. 诊断 ”由 据 和 在 于 年 隐 诺 起 病 . 病 情 进 展 # 
皮肤 和 关节 党 养 障 全 千 , 检 
空洞 可 确诊 

2. 鉴别 诊断 ”本 着 临 床上 上 须 与 下 列 疾病 鉴别 : 

(1) 兰 稀 用 状 : 放 内 用 和 窜 过 蝴 绞 快 .所 朱 及 兰 散 病变 节 段 较 短 ,膀胱 直肠 功能 障碍 出 现 早 , 锥 
体 束 征 多 为 双 侧 ,及 痊 液 丛生 仿生 增高 .次 族 造 影 及 MRI 有 助 于 鉴别 诊断 。 

(2) 及 于 六 上身 起 自 脑 桥 下 部 .进展 较 快 ,临床 早期 表现 脑 神经 损害 ,以 展 神经 、 
面神经 及 阁 多 见 .晚期 可 出 现 交 叉 性 夷 疯 .MIRI 检查 可 鉴别 。 

(3) 矣 相 痢 :多 见于 中 攻 年 .神经 根 阁 常 见 障碍 多 呈 根 性 分 布 , 手 及 上 肢 出 现 轻 度 肌 无 
力 及 肌 萎 缩 ; 倾 部 活动 受 限 或 后 仰 时 疼 首 -对 樵 CT MRI 有 助 于 鉴别 诊断 。 

(4) 肌 鞭 缩 侧 索 合 化 证 :多 在 中 年 起 病 . 上 \、 下 运动 神经 元 同时 受累 ,严重 的 肌 无 力 ., 肌 萎缩 
与 胁 反 射 亢进 .病理 反射 并 在 .无 感 党 障碍 和 营养 障碍 ,MRI 无 特异 性 发 现 。 

【治疗 】 

本 病 进展 缓慢 . 肖 可 迁延 数 十 年 之 入 、 目 前 尚 无 特效 疗法 。 

1. 对 症 治疗 ”可 给 予 B 族 红 ATP .辅酶 A、 肌 形 等 ;有 疼痛 者 可 给 予 镇 痛 剂 ;痛觉 缺失 
者 应 防止 外 伤 、 溪 伤 或 冻伤 ;防止 美衣 ,辅助 按摩 等 。 

2. 手术 治疗 ”和 绞 大 空洞 伴 惟 管 梗阻 可 行 上 颈 段 椎 板 切 除 减 压 术 , 合 并 颈 枕 区 栈 形 及 小 脑 遍 
桃 体 下 癌 可 行 枕 居 下 减 夺 ,手术 矫 涌 鼎 骨 及 神经 组 织 畸 形 。 继 发 于 创伤 .感染 的 疹 髓 空洞 及 张 
力 性 空洞 可 行 空洞 一 蛛网 膜 下 腔 分 流 术 。 合 并 Amold-Chiari 畸形 的 患者 应 先 考 虑 脑脊液 分 流 ， 
部 分 患者 术 后 症状 可 有 所 改善 ;次 艇 内 肿 癌 所 致 空洞 可 行 肿瘤 切除 术 ; 训 性 空洞 行 减 压 术 后 压 
力 可 和 暂时 解除 ,但 常见 复发 。 

3. 放射 治疗 ”疗效 不 肯定 ,已 很 少 应 用 、 可 试用 放射 性 同位 素 3I 疗 法 (口服 或 椎 管内 
注射 )。 


受 慢 . 节 段 性 分 离 性 感觉 障碍 , 肌 无 力 和 肌 萎缩 ， 
发 现 合 并 其 他 先天 性 畸形 ,诊断 并 不 难 ,MRI 或 DMCT 检查 发 现 


第 五 节 ” 疹 凡 亚 急性 联合 变性 


疹 系 亚 急 性 联合 变性 (subacute combined degeneration of the spinal cord,SCD) 是 由 于 维生素 
Bu 的 摄 入 \ 吸 收 、 结 合 、 转 运 或 代谢 障碍 导致 体内 含量 不 足 而 引起 的 中 枢 和 周围 神经 系统 变性 
的 疾病 。 病 变 主要 累及 疹 般 后 索 . 侧 索 及 周围 神经 等 ,临床 表现 为 双 下 肢 深 感 觉 缺失 感觉 性 共 
济 失 调 ,痉挛 性 瘫痪 及 周围 性 神经 病变 等 , 常 伴 有 贫血 的 临床 征象 

【 病因 及 发 病 宙 制 】 

本 病 与 维 生 来 Bu 缺乏 有 关 。 维 生 素 B1, 是 DNA 和 RNA 合成 时 必需 的 辅酶 ,也 是 维持 通 畏 
结构 和 功能 所 必需 的 一 种 辅酶, 若 缺乏 则 导致 核 蛋白 的 合成 不 足 , 从 而 影响 中 枢 神 经 系统 的 甲 
基 化 ,造成 艇 鞘 脱 失 . 轴 突 变性 而 致 病 。 因 维生素 Bi, 还 参与 血红 蛋白 的 合成 ,本 病 常 伴 有 恶性 
贫血 。 正 常人 维生素 Bi, 日 需求 量 仅 为 1-2ug, 摄 入 的 维生素 Bu 必须 与 胃 底 壁 细胞 分 泌 的 内 
央 子 合成 稳定 复合 物 , 才 可 在 回肠 远 端 吸收 。 凌 缩 性 胃炎 、 胃 大 部 切除 术 及 内 因子 分 泌 先 天 缺 
咯 等 因素 导 敏 内 因子 缺乏 或 不 足 ;回肠 切除 术 、 局 限 性 肠炎 等 影响 维生素 Bu 的 吸收 ;血液 中 转 
运 腺 第 钻 胶 素 缺 乏 等 均 可 导致 维生素 Bu 代谢 障碍 。 由 于 叶酸 代谢 与 维生素 的 代谢 相关 ,叶酸 
缺乏 也 可 产生 相应 症状 及 体征 。 

【病理 】 

病变 证 归 在 痛 艇 的 后 案 和 锥 体 束 ,党 重 时 大 脑 自 质 、 视 神经 和 周 且 神经 可 不 同 程度 受累 。 
大 脑 可 见 经 度 获 缩 ,常见 周围 神经 病变 ,可 为 熏 症 脱 类 和 轴 突 变性 。 肯 入 切 面 显示 白质 脱 链 畏 


EE 
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样 改变 。 镜 下 可 见 复 鞘 肿胀 , 空 泡 形成 及 轴 突 变性 - 起 初 病变 散在 分 布 .以 后 融合 成 海绵 状 坏 


死 灶 伴 有 不 同 程度 胶 质 细胞 增生 : 
【 临床 表现 】 


1. 多 在 中 年 以 后 起 病 , 男 女 无 明显 差别 ,隐匿 起 病 ,组 
2. 早期 多 有 贫血 倦怠 腹泻 和 舌 炎 等 病史 , 伴 血 ; 
出 现 。 神 经 症状 为 双 下 肢 无 力 ,发 硬 和 双手 动作 笨拙 . 步 态 不 稳 . 踩 视 化 感 ,可 见 步 态 
增 宽 ,Romberg 征 阳性 等 。 随 后 出 现 手 指 、 足 趾 末 端 对 称 履 


减低 , 常 先 于 衬 


刺 首 .证 森 和 烧灼 感 


下 肢 振 动 觉 .位 置 觉 障碍 ,以 远 端 明 显 ; 肢 端 感觉 客观 检查 多 正常 ,少数 凡 少 有 于 态 一 袜 套 样 感 
党 减退 。 有 些 患 者 屈 颈 时 出 现 由 肴 背 向 下 放射 的 触电 感 (Lhermitte 征 ) 


3. 双 下 肢 可 旦 不 完全 性 痉 


性 瘫痪 ,表现 为 肌 张 力 增高 . 胁 反 财 亢 进 和 病 


征 阳 性 ,如 周转 


神经 病变 较 重 时 , 则 表现 为 肌 张 力 减低 、 妥 反射 减弱 但 病理 征 常 为 阳性 。 少 数 患 省 可 见 视神经 东 


缩 及 中 心 暗 点 ,提示 大 脑 白质 与 视神经 广泛 受累 ,很 


少 波及 其 他 脑 神经 -括约肌 功能 障碍 出 现 较 晚 。 


4. 可 见 精 神 异 常 如 易 激 车 抑郁、 幻觉 精神 错乱 、 类 偏执 狂 倾向 , 认 知 功能 减退 甚至 痴 打 。 


【 辅助 检查 】 
1. 周围 血 象 及 骨骸 涂 片 检查 ”提示 巨细 
胞 低 色 素性 贫血 , 血 网 织 红细胞 数 减少 , 维 生 
素 Bu 含量 减低 (正常 值 220~940pg/ml), 注射 
维生素 Bi;, 1000 pg/d,10 日 后 网 织 红细胞 增多 
有 助 于 诊断 。 血 清 维生素 Bi, 含量 正常 者 应 
做 Schilling 试验 (口服 放射 性 核 素 ”和 销 标 记 维 
生 素 Ba, 测 定 其 在 尿 、 便 中 的 排泄 量 ), 可 发 现 
维生素 B,, 吸收 障碍 。 
2. 胃液 分 析 注射 组 织 胺 后 作 胃 液 分 
析 ,可 发 现 抗 组 胺 性 胃酸 缺乏 。 
3. 脑 珍 液 检查 多 正常 ,少数 可 有 轻 度 
盘 白 增高 。 
4. MRI 可 示 痊 丹 病 变 部 位 , 星 条 形 、 点 
1 状 病灶 ,T, 低 信号 ,T, 高 信号 (图 14-4)。 
【 诊断 及 鉴别 诊断 】 
1. 诊断 根据 缓慢 隐匿 起 病 ,出 现 将 骨 
后 索 . 侧 索 及 周 于 神经 损害 的 症状 和 体征 ,血清 中 名 
如 诊断 不 明确 ,再 :治疗 来 辅助 诊断 : 
增加 的 患者 ,如 给 予 维 12 治疗 后 血清 中 甲 基 
2. 鉴别 诊断 ”应 与 下 列 疾病 作 鉴 别 : 
(1) 非 恶 性 贫血 型 联合 系统 变性 (combined SyS 
种 办 及 状 艇 后 索 和 侧 索 的 内 生性 痊 骨 疾 病 
别 在 于 整个 病程 : 
所 知 其 少 。 
(2) 疹 散 压迫 症 : 痊 骨 压迫 症 多 有 神经 根 痛 和 
昌 或 完全 梗阻 , 脑 峭 液 借 和 让 升 高 , 椎 管 造 影 及 MRI 


亚 


wa 


素 损 害 出 现 早 昌明 显 ,进展 


图 14-4 稍 艇 亚 急性 联合 变性 MRI 表现 


疹 艇 后 索 T 高 信号 


作 生 素 Bi, 缺乏 ,有 恶性 贫血 者 则 不 难 诊断 。 
n 清 维生素 B 缺乏 伴 血清 中 甲 基 丙 二 酸 异常 
二 了 酸 降 至 正常 , 则 支持 诊断 。 


tem disease of non-pernicious anemia ty pe): 是 一 
贫血 无 关 。 本 综合 征 与 亚 急 性 联合 变性 的 区 
爱 慢 ,有 关 其 病理 和 病 国 


感 党 障碍 平面 。 脑 背 液 动力 学 试验 呈 部 分 模 
今 查 可 作 鉴 别 


(3) 多 发 性 便 化 : 亚 急 性 起 病 , 可 有 明显 的 绥 角 


助 于 鉴别 


冯 复 发 交 符 的 病史 ， -和 股 不 华 有 对 称 性 周 用 神 


经 损害 。 首 发 症状 多 为 视力 减退 ,可 有 眼球 震 闯 .小脑 体 征 、 锥 体 束 征 等 .MRI. 脑 十 诱发 电位 有 
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(4) 周 于 神经 病 : 可 类 似 关 获 亚 急 性 联合 变性 中 的 周围 神经 损害 ,但 无 病理 征 , 亦 无 后 索 或 
侧 索 的 损害 表现 ,无 贫血 及 维生素 Bu 缺乏 的 证 据 。 
【治疗 


3 


膳食 结构 ,给予 富 含 B 族 维生素 的 食物 ,如 粗 食 .蔬菜 和 动物 肝脏 ,并 应 戒 酒 ;治疗 肠炎 、 胃 炎 等 
导致 吸收 苯 得 的 疾病 - 
2. 药物 治疗 

(1) 一 旦 确诊 或 拟 诊 本 病 应 立即 给 予 大 剂量 维生素 Bi 治疗 ,否则 会 发 生 不 可 逆 性 神经 损 
伤 ,常用 剂 是 为 500~1000 jpg/d. 肌 内 注射 ,连续 2~4 周 ;然后 相同 剂量 ,每 周 2~3 次 ;连续 2-3 个 
月 后 改 为 500 pg 口服 .2 次 /日 .总 疗程 6 个 月 。 维生素 Bi 吸收 障碍 者 需 终生 用 药 , 合 用 维 生 
素 B, 和 维生素 Be 等 效果 更 佳 ;无 震 加 大 维生素 Bu 剂量 , 因 并 不 能 加 快 神经 恢复 。 

(2) 贫血 患者 用 铁 剂 ,如 硫酸 亚 铁 0.3~0.6g 口服 ,3 次 /日 ;或 10% 枸 构 酸 铁腕 溶液 10ml 口 
服 ,3 次 /日 ;有 恶性 贫血 者 ,建议 叶酸 每 次 5$~10mg 与 维生素 Bu 共同 使 用 ,3 次 /日 。 不 宜 单独 
应 用 叶酸 , 备 则 会 导致 神经 精神 症状 加 重 。 

(3) 冒 液 中 缺乏 游离 胃酸 的 萎缩 性 胃炎 患者 .可 服用 胃 下 白 酶 合剂 或 饭 前 服 稀 盐酸 合剂 
10ml,3 次 /日 。 

3. 康复 治疗 ”加 强 瘫痪 肢 体 的 功能 锻炼 , 辅 以 针灸 ,理疗 等 。 

【预后 】 

早期 诊断 并 及 时 治疗 是 改善 本 病 预 后 的 关键 ,如 能 在 起 病 3 个 月 内 积极 治疗 , 多数 可 完全 
恢复 ; 阁 充 分 治疗 6 个 月 至 1 年 仍 有 神经 功能 障碍 , 则 难以 恢复 。 如 不 治疗 ,神经 系统 症状 会 后 
续 加 重 ,甚至 可 能 死亡 。 
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桨 艇 血管 病 (vascular diseases of the spinal cord) 分 为 缺 血性 .出 血性 及 血管 因 形 三 大 移 。 
发 病 率 远 低 于 脑 血管 病 , 但 疹 丹 内 部 结构 紧密 ,因此 较 小 的 血管 病变 即 可 导致 下 重 后 果 。 

[病因 】 

由 严重 心血 管 疾病 或 手术 所 引起 的 严重 低 血压 以 及 少 丹 动脉 洲 样 硬化 .动脉 炎 、 肿 痛 et 
膜 精 连 等 均 可 导致 缺 血性 次 髓 病 。 冰 六 血 管 畸形 和 动脉 的 破裂 则 可 引起 青 解 出 血 ;自发 和 由 
血 亦 见 于 血液 病 .肿瘤 和 抗 泌 治 疗 后 ;外 伤 也 是 椎 管内 出 血 的 主要 原因 。 约 1/3 的 消 骨 血管 员 肌 
患者 合并 相应 消 骼 节 段 皮肤 血管 辣 . 鼎 内 血管 咕 形 和 冰 佣 空洞 症 等 。 

[病理 

少 储 对 缺 血 有 较 好 的 耐 受 性 , 轻 度 或 问 敬 性 缺 血 不 会 造成 硝 神 明显 损害 ,完全 缺 血 上 5 分 名 
以 上 可 导 敏 消 髓 不 可 逆 损 伤 。 疹 盘 前 动脉 血栓 形成 常见 于 胸 段 , 因 该 各 血 供 相对 游 弱 , 冰 前 局 
动脉 左右 各 一 ,血栓 形成 很 少见 。 疹 血 缺 血 可 导致 神经 细胞 变性 ,坏死 血管 周 因 漆 巴 细 胞 温润， 
并 有 血管 再 通 。 

少 髓 内 出 血 可 侵犯 数 个 凶 段 ,多 持 及 中 央 灰质 ;次 家 外 出 血 形成 血肿 或 玻 入 蛛网 膜 下 腔 , 引 
起 组 织 水 种 ` 洪 血 及 继 发 神经 变性 。 

疹 香 血管 畸形 是 由 异常 血管 形成 的 网 状 血管 团 和 供血 动脉 及 引流 静脉 所 组 成 ,交通 任何 下 
段 均 有 可 能 发 生 , 无 特别 好 发 部 位 。 

【 临床 表现 】 

1. 缺 血性 硼 骸 血管 病 

0) 疹 艇 得 御 性 缺 血 发 作 (spinal TIA);: 类 似 短 御 性 脑 缺 血 发 作 , 突 发 起 病 .持续 时 间 短暂 ,不 


开业 
,it 


记 
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超过 24 小 时 ,恢复 完全 ,不 遗留 任何 症状 。 典 型 表现 为 间 软 性 跋 行 和 下 上肢 远 端 发 作 性 无 力 , 行 
走 一 段 距离 后 单 侧 或 双 侧 下 肢 沉重 ,无 力 甚至 瘫痪 ,休息 或 使 用 血管 扩张 剂 可 绥 解 ;或 仅 有 自发 
性 下 肢 远 端 发 作 性 无 力 , 可 自行 缓解 ,反复 发 作 , 间 砍 期 无 症状 :- 

(2) 关 散 梗死 (spinal infarction): 旦 卒中 样 起 病 ,将 溪 症 状 常 在 数 分 钟 或 数 小 时 达到 高 峰 。 因 
发 生 闭塞 的 供血 动脉 不 同 而 分 为 : 

1) 关 散 前 动脉 综合 征 :又 称 之 为 葫 艇 前 2/3 综合 征 。 将 饼 前 动脉 供应 消 镶 前 2/3 区 域 , 易 发 
生 缺 血性 病变 ,以 中 胸 段 或 下 胸 段 多 见 , 首 发 症 病 损 水 平 相应 部 位 根 痢 或 弥漫 性 疼 
痛 。 起 病 时 表现 为 弛 组 性 闪 , 峭 散 休 克 期 后 转变 为 癌 这 性 猴 , 因 后 索 一 般 不 受累 而 出 现 传导 束 
型 分 离 性 感觉 障碍 , 痛 温 觉 缺 失 而 深 感 觉 保留 , 尿 便 障碍 较 明 显 。 

2) 准 骨 后 动脉 综合 征 : 因 誉 艇 后 动脉 有 良好 的 侧 支 德 环 , 对 血管 闭 宕 有 较 好 的 耐 受 性 , 故 该 
综合 征 少见 。 表 现 为 急性 根 痛 , 病 变 水 平 以 下 深 感 党 缺失 和 感觉 性 共 济 失调 , 病 温 党 和 肌 力 保 
存 , 括 约 肌 功 能 常 不 受 紫 - 

3) 中 央 动 脉 综合 征 :病变 水 平 相应 节 段 的 下 运动 神经 元 性 竣 、 册 张力 减低 、 册 鞭 缩 ,多 无 锥 
体 束 损害 和 感觉 障碍 。 

2. 出 血性 疹 髓 血管 病 ”包括 硬 冰 膜 外 出 血 \ 硬 疹 腊 下 出 血 、 艇 内 出 血 和 演 艇 蛛网 膜 下 腔 出 
血 。 前 两 者 主要 表现 为 脊 散 受 压 的 症状 ,患者 出 现 鹤 次 及 感觉 障碍 ,症状 迅速 加 重 且 范围 进行 
性 扩大 。 艇 内 出 血 的 特点 为 急性 剧烈 背 痛 、 数 分 钟 或 数 小 时 后 迅速 出 现 损害 水 平 以 下 运动 障碍 、 
感觉 障碍 及 括约肌 功能 障碍 。 疹 骨 蛛 网 膜 下 腔 出 血 表 现 为 急 又 的 至 背 痛 、 脑 膜 刺激 征 和 截瘫 。 
冰 藤 表面 血管 破裂 出 血 可 能 只 有 背 痛 而 无 兰 骨 受 压 表 现 。 

3. 背 髓 血管 畸形 ”临床 不 常见 。 大 多 为 动静 脉 畸 形 , 分 为 四 种 类 型 : 硬 次 膜 动 静脉 瘘 、 髓 内 
动静 脉 畸形 、 侨 周 动静 脉 痿 和 混合 型 。 病 变 多 见于 胸 腰 段 。 多 在 45 岁 前 起 病 , 约 半数 在 14 岁 
前 起 病 , 男 女 比 例 为 3 : 1 ,缓慢 起 病 者 多 见 , 亦 可 为 间歇 性 病程 ,有 证 状 缓解 期 ,类 似 于 多 发 性 硬 
化 。 部 分 患者 以 运动 障碍 为 主 , 兼 有 上 下 运动 神经 元 受累 的 体征 ,类似 于 肌 萎 缩 侧 索 硬 化 。 突 
然 发 病 者 为 畸形 血管 破裂 所 致 ,多 以 急性 疼痛 为 首发 症状 ,出 现 脑膜 刺激 征 .不 同 程度 的 蕉 闪 、 
根性 或 传导 束 性 感觉 障碍 。 如 疹 艇 半 侧 受累 表现 为 硝 藤 半 切 综合 征 , 括 约 肌 功能 障碍 早期 为 尿 
使 困难 ,晚期 失禁 ,少数 以 湖 信 蛛网 膜 下 腔 出 血 为 首发 症状 。 动 静脉 畸形 症状 的 周期 性 加 剧 与 
妊娠 有 关 , 可 能 妊娠 期 内 分 沁 改 变 使 静脉 压 增 高 所 致 。 

【 辅助 检查 】 

1. 脑 疹 液 检查 ” 杖 管内 出 血 可 脑 消 液压 力 增 高 , 疹 艇 蛛网 膜 下 腔 出 血 则 脑 疹 液 呈 均匀 血 
性 。 有 血肿 形成 时 可 导致 椎 管内 不 同 程度 阻塞 ,使 脑 疹 液 蛋白 增高 ,压力 降低 。 

2. CT 和 MRI 可 显示 病变 部 位 的 消 艇 出 血 ,梗死 、 增 粗 。 增 强 后 可 以 发 现 畸 形 血管 。 

3. 丕 髓 血管 造影 ”选择 性 疹 骨 动 脉 造影 对 消 艇 血管 畸形 的 诊断 最 有 价值 ,可 明确 显示 畸形 
血管 的 大 小 范围. 类 型 及 与 湖 髓 的 关系 ,有 助 于 治疗 方法 的 选择 。 

【 诊断 及 鉴别 诊断 】 

1. 诊断 根据 突然 起 病 、 消 髓 损伤 的 临床 特点 结合 脑 疹 液 和 演 骨 影 像 学 可 以 给 予 临床 诊 
晰 ,但 确定 诊断 有 时 困难 。 

2. 鉴别 诊断 ” 需 与 下 列 疾病 鉴别 : 

(1) 其 他 原因 导致 的 间 吹 性 跋 行 :DD 下 上 肢 血 管 性 间歇 性 跋 行 系 下 上 肢 动 脉 脉 管 炎 或 微 栓 子 反 
复 栓 蹇 所 致 ,表现 为 下 肢 间 吹 性 疼痛 、 无 力 ,苍白 .皮肤 温度 降低 . 足 背 动脉 搏动 减弱 或 消失 , 超 
声 多 普 秆 检查 有 助 于 诊断 ;名 马尾 性 间 钦 性 跨行 是 由 于 采 椎 椎 管 狭窄 所 致 , 常 有 上 腰 骨 区 疼痛 ， 
行走 后 症状 加 重 ,休息 后 减轻 或 消失 ,和 腰 前 届时 症状 可 减轻 ,后 仰 时 则 加 重 , 感 觉 症状 较 运动 症 
状 重 . 

(2) 急性 痊 艇 炎 : 病 前 多 有 感染 史 或 疫 菌 接种 史 , 起 病 较 急 但 不 如 冰 髓 血管 病 急 , 无 急性 疼 
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痛 或 根 痫 等 首发 症状 .表现 为 疹 艇 横贯 性 损害 ,脑脊液 细胞 数 可 明显 增加 ,预后 相对 较 好 。 

(3) 亚 急性 坏死 性 疹 船 炎 :是 一 种 血栓 性 静脉 炎 ,成 年 男性 多 见 。 表 现 为 缓慢 进行 性 加 重 的 
双 下 肢 无 力 伴 肌 内 萎缩. 妥 反 射 亢 进 . 锥 体 束 征 阳 性 损害 平面 以 下 感觉 障碍 。 重 者 呈 完 全 性 截 
竣 、 尿 便 隘 碍 J 机 萎缩 明显 、 册 张力 低 、 胁 反射 减弱 。 腰 骨 段 最 易 受累 , 胸 段 少 见 。 脑 疹 液 蛋白 增 
高 , 椎 管 造 影 可 见 疹 和 饼 表 而 有 血管 扩张 . 

【治疗 】 

缺 血 性 养 黎 血管 病 的 治疗 原则 与 缺 血 性 脑 血 管 病 相 似 。 病 因 治疗 如 低 血 压 者 应 纠正 血压 、 


改善 循环 ,应 用 血管 扩张 药 及 促进 神经 功能 恢复 的 药物 ,疼痛 时 给 予 镇 静止 痛 药 。 硬 膜 外 或 醒 
膜 下 血肿 应 紧急 手术 以 清除 血肿 ,解除 对 兰 备 的 压迫 。 将 多 血管 畸形 的 治疗 原则 阻 断 动静 脉 问 
的 异常 交通 ,可 采用 结扎 供养 动脉 .摘除 异常 血管 及 栓塞 供养 动脉 的 治疗 方法 ,临床 常 采 用 显 微 


外 科技 术 , 将 畸形 血管 结扎 或 切除 .或 采用 介入 栓塞 治疗 ,由 于 血管 介入 的 快速 发 展 ,介入 检 守 
治疗 可 在 造影 诊断 的 同时 进行 ,因此 可 作为 首选 。 其 他 类 型 椎 管 出 血 应 针对 病因 治疗 ,并 使 用 
脱水 剂 .止血 剂 等 综 

鹤 竣 患者 应 防治 压 痉 和 尿 路 感染 。 
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接受 放射 治疗 的 恶性 肿瘤 患者 经 一 段 时 间 治 疗 后 产生 冰 伪 损害 称 放射 性 冰 髓 病 (radiation 
myelopathy), 如 同时 造成 脑 部 损伤 称 放射 性 脑 痊 藤 病 。 

【 病因 与 发 病 机 制 】 

熏 咽 癌 食管 癌 患 者 接受 放射 性 治疗 如 深部 X 线 或 “Co 放射 治疗 可 造成 疹 获 损伤 ,其 发 病 
机 制 尚未 完全 明确 .有 以 下 学 说 :GD 直接 照射 损伤 ;@ 血 管 受累 引起 背 允 缺 血 继 发 软化 ` 坏 死 ;@) 
自身 免疫 反应 ;@@ 自 由 基 损伤 。 

【病理 】 

受累 节 段 冰 活 肿 上 胀 ,灰质 和 白质 界限 不 清 , 镜 下 可 见 血管 壁 纤维 素 样 改变 , 管 壁 增 厚 , 伴 有 
管 腔 内 血栓 性 栓塞 ,有 淋巴 细胞 浸润 ,累及 灰质 时 前 角 细 胞 变性 且 数 量 减 少 。 

【 临床 表现 】 本 

由 于 多 在 颈 部 及 其 周 半 接受 放射 治疗 , 故 颈 稀 受 累 多 见 。 起 病 隐匿 ,早期 主要 表现 为 感觉 
异常 ,可 出 现 颈 肩 部 疼痛 、Lhermite 征 进展 性 感觉 缺失 ,之 后 出 现 运动 障碍 ,晚期 出 现 括约肌 功 
能 障碍 。 有 以 下 几 种 临床 类 型 ; 

1. 早期 短暂 型 ” 仅 有 主观 症状 和 轻微 的 感觉 障碍 ,潜伏 期 为 3 个 月 ,3 个 月 后 症状 可 消退 。 

2. 急性 瘫痪 型 ”少见 ,表现 为 截瘫 或 四 肢 夷 ,进展 较 快 ,达到 高 峰 仅 数 小 时 或 数 天 ,以 后 病 
情 稳定 ,其 原因 可 能 是 血管 病变 导致 痛 殴 坏死 。 

3. 慢性 进展 型 ”最 为 常见 ,潜伏 期 3 个 月 -5 年 ,平均 18 个 月 ,发 生 
型 为 放射 治疗 最 严重 的 并 发 症 。 

4. 下 运动 神经 元 损伤 型 ”少见 ,表现 为 下 运动 神经 元 损害 征象 , 系 次 髓 前 角 细胞 损害 所 致 。 

【 辅助 检查 】 

脑 疹 液 检查 正常 或 蛋白 稍 高 , 椎 管 通畅 ;MRI 检查 可 发 现 微小 病灶 。 

【诊断 】 

根据 病史 ,将 船 损 伤 症状 发 生 在 肿瘤 放射 治疗 后 .症状 范围 大 致 与 照射 区 域 一 致 ,结合 痊 般 
MRI 检查 ,可 确定 诊断 。 

【 鉴别 诊断 】 

主要 与 冶 肿 的 复发 和 转移 相 鉴别 ,注意 有 无 硕 底 部 位 骨 质 破坏 。 


达 0.6%6~12.5% ,此 


司 


EE 中 


- 


第 十 四 章 霄 艇 疾病 
【治疗 】 


目前 尚 无 有 效 方法 。 部 分 患者 应 用 糖 皮质 激素 和 神经 细胞 营养 剂 . 抗 气 化 剂 可 改善 症状 ; 


亦 可 用 针灸 和 康复 治疗 
本 病 一 旦 发 生 , 治 疗效 果 欠 舍 ， 因此 应 注意 预防 ,进行 放射 治疗 时 应 : 
护 非 放射 区 组 织 ,减少 本 病 的 发 生 - 


( 丁 新 生 ) 


放疗 剂 荐 时间, 保 


思考 题 
1. 急性 状 链 炎 的 治疗 方案 是 什么 ? 
2. 喷 内 病变 、. 蔷 外 三 膜 内 病变 和 硬 膜 外 病变 的 鉴别 要 点 是 什么 ” 


CE 券 苞 亚 和 急性 联合 交 性 的 病因 因 和 主要 痢 床 表现 有 是 ' 什 笑 3 
入 动脉 和 疹 蓝 后 动脉 发 生 闭 塞 后 的 临床 特点 驯 什么 ? 
什么 是 放射 性 状 著 病 ? 可 能 的 机 制 有 哪些 ? 


上 全 
冰 


ul 
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周转 神经 (peripheral nerve) 是 指 嗅 ,视神经 以 外 的 脑 神经 和 痊 神 经 、 自 主神 经 及 其 神经 节 。 


周围 


神经 疾病 是 指 原 发 于 周围 神 z 者 构 或 功能 损害 的 疾病 。 


周 半 神经 从 功能 上 分 为 感觉 传人 和 运动 传 出 两 部 分 。 前 者 由 将 神经 后 根 \ 后 根 神经 节 及 脑 
感觉 神经 弓 成 。 其 中 枢 支 进入 痊 艇 后 角 或 脑 干 交换 神经 元 ; 周 赎 支 以 游离 的 或 由 结 绕组 织 包 绕 


的 神 
前 根 


经 末梢 终止 于 皮肤 、 关 节 、 肌 妥 和 内 脏 ;运动 传 出 神经 根 则 由 桨 藤 前 角 及 侧 角 发 出 的 月 神经 
及 由 脑 干 运 动 核发 出 的 脑 神经 构成 .终止 于 肌纤维 或 交感 .副交感 神经 节 。 


周围 神经 纤维 可 分 为 有 黎 稍 和 无 复 藉 两 种 。 有 和 散 神经 纤 绯 轴 索 外 包 绕 的 散 畏 由 施 万 细胞 


(Sch, 
绝缘 
则 是 


导 , 因 此 传导 


经 纤 


三 二 


神经 


神经 纤维 是 周围 神 


vann cell) 膜 构成 ,每 个 细胞 殴 鞘 形成 的 节 段 性 结 为 称 为 郎 飞 结 (Ranvier node)。 散 精 不 仅 起 
作用 ,还 使 神经 冲动 在 Ranvier 结 间 旦 跳跃 性 传 布 ,有 利于 神经 冲动 的 快速 传导 。 无 藤 纤 维 
数 个 轴 突 包 右 在 一 个 Schwann 细胞 内 ,没有 骨 畏 环绕 , 字 经 冲动 沿 着 神经 纤维 表 面 依次 传 
度 较 慢 。 在 周围 神经 系统 中 ， 脑 神经 和 痊 神 经 的 运动 和 深 感觉 纤维 多 属 有 扩 神 
维 ,而 痛 温 觉 和 自主 神经 多 为 无 仿 神 经 纤维 。 

结构 的 基本 组 成 单位 .众多 神经 纤维 集合 为 神经 束 ， 若干 神经 束 组 成 
于 。 神 经 纤维 外 被 神经 内 膜 .由 Schwann 细胞 基底 膜 及 结缔 组 织 构成 。 神经 束 外 被 市 经 束 


i 


膜 ,由 数 层 扁平 细胞 组 成 。 神 经 干 外 被 神经 外 膜 .由 结缔 组 织 .营养 血管 及 淋巴 管 共同 包 绕 形 成 。 


周围 
细 血 
节 处 


迫 等 
病 机 
神经 
谢 作 
正 向 


很 难 


中 柱 


将 其 分 为 主 质 性 神经 病 (病变 原 发 于 轴 突 和 神经 纤维 ) 和 间 质 性 神经 病 ( 病 变 位 于 神 


之 问 
累及 


性 .运动 性 .混合 性 .自主 神经 性 等 种 类 ;按照 病变 的 解剖 部 位 分 为 神经 根 病 .神经 丛 病 和 神 


经 下 


感觉 1 


神经 有 神经 束 膜 及 神经 外 膜 保护 , 膜 滋养 动脉 发 出 丰富 的 交通 支 ,神经 束 膜 和 神经 内 膜 毛 
管内 皮 紧 密 连 接 使 血管 内 大 分 子 不 易 渗 出 毛细 血管 ,构成 血 一 神经 屏障 。 但 神经 根 和 神经 
无 此 屏障 ,可 能 是 某 些 免疫 性 或 中 毒性 疾病 易 侵犯 此 处 的 原因 。 
周转 神经 疾病 病因 复杂 ,可 能 与 营养 代谢 .药物 及 中 毒 .血管 炎 、 肿 瘤 、 遗 传 .外 伤 或 机 械 压 
原因 相关 。 它 们 选择 性 地 损伤 周围 神经 的 不 同 部 位 ,导致 相应 的 临床 表现 。 在 周围 神经 发 
制 中 和 轴 索 运输 系统 意义 重大 。 轴 索 内 有 有 纵向 成 东 排 列 的 神经 丝 和 微 管 ,通过 横 桥 连 接 , 从 
元 胞 体 运输 神经 生长 因子 和 轴 索 再 生 所 震 的 多 种 物质 至 轴 索 远 端 ( 正 向 运输 ), 起 营养 和 代 
用 ;也 可 影响 神经 元 传递 信 生 ,增强 其 代谢 活动 (逆向 运输 )。 轴 索 对 毒物 极其 敏感 ,病变 时 
运输 受 朱 可 致 轴 索 远 端 细胞 膜 成 分 及 神经 递 质 代谢 摩 碍 ;逆向 运输 受 从 可 引起 轴 索 再 生 


和 于 疾病 病因 .受累 范围 及 病程 不 同 , 周 图 神 经 疾病 的 分 类 标准 尚未 统一 ,单一 分 类 方法 
涵盖 所 有 病 种 。 首 先 可 先 分 为 遗传 性 和 获得 性 ,后 者 按 病因 又 分 为 营养 缺乏 和 代谢 性 、 
性 ` 感 染 性 .免疫 相关 性 、 缺 血性 、 副 肿瘤 性 ` 机 械 外 伤 性 等 ;根据 其 损害 的 病理 改变 , 


经 纤维 


的 支持 组 织 ); 按 照 临床 病程 ,可 分 为 急性 、 亚 急性 ,慢性 ,复发 性 和 进行 性 神经 病 等 ; 按照 


鸭 神经 分 布 形式 分 为 单 神经 病 、 多 发 性 单 神经 病 、 多 发 性 神经 病 等 ;按照 症状 分 为 司 觉 


病 。 
司 围 神经 疾 
于 村 济 多 


让 要 表现 为 
点 证 状 ， 刺 激 症状 主 


病 有 许多 特有 的 症状 和 体征 ,已 
司 ; 运动 障 得 包括 运动 神经 刺激 和 麻 


Bshss 


, 读 
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纤维 颤 搞 、 痛 性 痉挛 等 ,而 肌 力 减退 或 表 失 . 肌 萎 缩 则 属于 运动 神经 以 阁 症 状 ， 另 外 ,周围 神经 
疾病 患者 常 伴 有 了 腿 反 射 减 弱 或 消失 。 自 主神 经 受 损 常 表现 为 无 汗 、 坚 毛 障 但 及 直立 性 低 血 压 ， 
严重 者 可 出 现 无 泪 无 放 . 阳 痿 及 膀胱 直肠 功能 障碍 等 - 

病史 描述 临床 体格 检查 和 必要 的 辅助 检查 是 诊断 周 玮 神经 疾病 的 主 监 依据 ， 神经 传导 速 
度 (NCV) 和 肌 电 图 he 诊断 很 有 价值 ,可 发 现 亚 临 床 型 间 蔡 笃 病 ,也 
是 判断 预后 和 疗效 的 客观 指标 。 周 围 神经 组 织 活检 一 般 用 于 临床 及 蕉 他 实验 室 检 查 定性 困难 
者 ,五 hein ty .如 轴 索 \ 神 经 膜 细 胞 . 问 质 等 .部 分 周 玫 神经 病 偿 可 通过 病理 组 
织 检查 明确 疾病 性 质 如 麻风 .淀粉 样 变性 等 。 总 之 , 周 羡 神 经 疾病 的 定位 诊 条 根据 上 述 症状 、 体 
征 和 辅助 检查 的 改变 并 不 难 ,而 病因 诊断 则 要 结合 病史 ,病程 的 发 展 ,症状 体征 和 检查 结果 综合 
判断 ,任何 一 项 单独 的 辅助 检查 都 不 能 作为 诊断 的 标准 。 

周围 神经 病 的 治疗 首先 是 病因 治疗 ;其 次 给 予 对 症 支 持 处 理 , 如 给 予 止 人 
素 等 ;针灸 .理疗 .按摩 是 恢复 期 的 重要 措施 ,有 助 于 预防 肌肉 挛缩 和 关节 变 ] 


八 侵 


第 一 节 ” 脑 神经 疾病 


三 义 神经 靖 
三 又 神经 痛 (trigeminal neuralgia ) 大 是 原 发 性 三 义 神 经 痛 的 简称 ,表现 为 王 叉 神经 分 布 区 内 短 
暂 的 反复 发 作 性 剧 痛 。 

【 病因 及 发 病 机 制 】 

原 发 性 三 又 神 经 痛 病 因 尚 未 完全 明了 ,周围 学 说 认为 病变 位 于 半月 神经 节 到 脑 桥 间 部 分 ， 
是 由 于 多 种 原因 引起 的 压迫 所 致 ;中 枢 党 说 认为 三 又 神经 痛 为 一 种 感觉 性 疯 痛 样 改作, 异常 放 
电 部 位 可 能 在 三 义 神 经 消 束 核 或 脑 干 。 

发 病 机 制 迄今 仍 在 探讨 之 中 。 较 多 学 者 认为 是 各 种 原因 引起 二 叉 神经 局 部 脱 笑 靖 产生 
位 冲动 , 相 邻 轴 索 纤维 伪 突 触 形成 或 产生 短路 ,轻微 痛觉 刺激 通过 短路 传 人 中 概 ， 中 枢 传 于 
亦 通 过 短路 传人 ,如 此 合 加 造成 三 又 神经 痛 发 作 。 

【病理 】 

三 又 神经 感觉 根 切断 术 活 检 可 见 神经 节 细 胞 消失 .炎症 细胞 浸润 ,神经 嵌 膜 不 规则 增 厚 . 链 
畏 瓦 解 , 轴 索 节 段 性 暗 变 ,裸露 .扭曲 ,变形 等 。 电 镜 下 尚 可 见 Ranvier 结 附近 轴 索 内 集结 大 量 线 

粒 体 , 后 者 可 能 与 神经 组 织 受 机 械 性 压迫 有 关 。 

【临床 表现 】 

成 年 及 老年 人 多 见 ,40 岁 以 上 患者 占 70%~80% ,女性 多 于 男性 。 三 叉 神 经 痛 常 局 限于 三 义 
神经 1 或 2 支 分 布 区 ,以 上 颌 支 .下 颌 支 多 见 。 发 作 时 表现 为 以 面颊 上 下 颌 及 再 部 明显 的 刷 列 
电击 样 . 针 刺 样 . 刀 割 样 或 据 裂 样 疼痛 ,持续 数秒 或 1~2 分 钟 , 突 发 突 止 , 问 睦 期 完全 1 的 3 由 省 
口角 、 熏 让 .类 部 或 舌 部 为 敏感 区 , 轻 触 可 诱发 , 称 为 扳机 点 或 触发 点 。 严 重病 例 可 因 疼 痛 
面 肌 反射 性 抽 摘 ,口角 牵 向 患 侧 即 痛 性 抽 摘 (tie douloureux)。 病 程 呈 周期 性 ,发 作 可 为 数 日 、 数 
周 或 数 月 不 等 ,缓解 期 如 常人 。 随 着 病程 迁延 ,发 作 次 数 逐 渐 增 多 ,发 作 时 间 延 长 ,间歇 期 缩短 ， 
其 球 为 持续 性 发 作 , 很 少 自 您。 神经 系统 体 查 一 般 无 阳性 体征 ,患者 主要 表现 因 臣 惧 疙 痛 不 敢 
洗脸 .刷牙 .进食 ,面部 口腔 卫生 差 .面色 惟 翌 ,情绪 低落。 

【 诊断 及 鉴别 诊断 】 

盟 型 的 原 发 性 王 叉 神经 痛 根据 疼痛 发 作 部 位 ,性质 ,面部 扳机 点 及 神经 系统 无 阳性 体征 ,不 
难 确诊 

本 病 震 与 以 下 疾病 鉴别 : 
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1. 继 发 性 三 叉 神经 痛 ”疼痛 为 持续 性 , 伴 患 侧面 部 感觉 减退 、 角 膜 反 射 迟钝 等 , 常 合并 其 他 
脑 神经 损 老 症状 ”常见 于 多 发 性 硬化 、 延 获 空 洞 症 . 原 发 性 或 转移 性 颅 底 肿瘤 等 。 

2. 牙痛 牙痛 常 为 持续 性 钝 痛 . 局 限于 牙 眼 部 ,可 因 进 食 冷 . 热 食 物 加 剧 。X 线 检查 可 发 现 
晤 元 . 肿 装 等 有 屿 鉴别 

3. 舌 咽 神 经 痛 “” 较 少见 .常见 于 年 轻 妇女 。 局 限于 扁桃 体 .舌根 、 咽 及 耳 道 深部 即 舌 咽 神 经 
分 布 区 的 阵 发 性 疼痛 .性 质 类 似 王 叉 神 经 痛 。 吞咽 .讲话 、 呵 欠 、 咳 嗽 常 可 诱发 。 在 咽 哈 、 舌 根 户 
桃 体 帘 等 触发 点 用 45 可 卡 因 或 19 丁 卡 因 喷 涂 可 阻止 发 作 。 

治疗 】 

首选 药物 治疗 ,无 效 或 失效 时 选用 其 他 疗法 。 

1. 药物 治疗 

(1) 卡 马 西平 (carbamazepine): 首 选 治 疗 药物 ,有 效率 可 达 70%~80%。 首 次 剂量 0.1g,2 次 / 
日 ,每 晶 增加 0.1g, 至 疼痛 控制 为 止 ,最 大 剂量 不 超过 1.0gd。 以 有 效 剂量 维持 治疗 2~3 周 后 , 逐 
渐 减 量 至 最 小 有 效 剂 此 ,再 服用 数 月 。 不 良 反应 可 见 头 量 ,嗜睡 ` 口 干 \ 恶 心 \ 消 化 不 良 等 ,多 可 
消失 。 出 现 皮疹 . 共 济 失调 .再生 障碍 性 贫血 、 告 迷 、 肝 功能 受 损 \ 心 绞 痛 \ 精 神 证 状 时 需 立即 停 
药 。 孕 妇 鼠 用 。 

(2) 其 妥 英 钠 (phenytoin sodium): 初 始 剂 基 0.1g, 口 服 ,3 次 /日 。 如 无 效 可 加 大 剂量 ,最 大 剂 
量 不 超过 0.4gd。 如 产生 头 旦 、 步 态 不 稳 、 眼 球 晨 颇 等 中 毒 症状 即 应 减 量 至 中 毒 反 应 消失 为 止 。 
如 仍 有 效 , 即 以 此 为 维持 量 。 疼 痛 消 失 后 逐渐 减 量 。 

(3) 加 巴 噶 丁 (gabapentin): 第 一 日 0.3g, 一 次 口服 ， 此 后 可 根据 临床 疗效 酌情 逐渐 加 量 ,一 般 
最 大 剂量 为 1.8g/d。 常见 副作用 有 嗜睡 . 眩 尝 . 步 态 不 稳 , 随 着 药物 的 继续 使 用 ,症状 可 减轻 或 消 
失 。 孕 妇 忌 用 。 

(4) 普 瑞 巴林 (pregabalin): 起 始 剂 旺 可 为 每 次 75mg, 每 日 2 次 ,或 每 次 50mg， 每 日 3 次 。 可 
在 1 周 内 根据 疗效 及 耐 受 性 增加 至 每 次 150mg, 每 日 2 次 。74% 的 患者 疼痛 好 转 。 最 常见 的 不 
良 反 应 有 头 晤 .嗜睡 、 共 济 失调 , 且 呈 剂量 依赖 性 。 如 需 停 用 ,建议 至 少 用 1 周 时 间 逐 渐 减 停 - 

可 同时 畏 用 大 剂量 维生素 Bs,1000~2000 kg, 肌 内 注射 ,2~-3 次 / 周 ,4-8 周 为 一 疗程 ,部 分 
患者 可 缓解 疼痛 , 偶 有 一 过 全 身 冶 痒 、 复 视 等 不 良 反 应 。 

2. 封闭 治疗 ”服药 无 效 或 有 明显 副作用 、 拒 绝 手术 治疗 或 不 适 于 手术 治疗 者 ， 可 试行 无 水 
乙醇 或 匡 油 封闭 三 又 神经 分 支 或 半月 神经 节 , 破 坏 感觉 神经 细胞 ,可 达 止 痛 效 果 。 不 良 反应 为 
注射 区 面部 感觉 缺失 。 

3. 经 皮 半 月 神经 节 射 频 电 凝 疗法 X 线 监视 或 CT 导向 下 将 射频 针 经 皮 刺 和 人 三 又 经 
节 处 ,射频 发 生 器 加 热合 针头 温度 达 65-75C ,维持 1 分钟。 选择 性 破坏 半月 神经 节 后 无 艇 
稍 A8 及 C 纤维 (传导 痛 、 温 觉 ), 保 留 有 峰 稍 Aa 及 8B 粗 纤维 (传导 触觉 ), 疗 效 达 90% 以 上 。 
适用 于 年 老 体 衰 有 系统 疾病 、 不 能 耐 受 手术 者 。 约 20% 应 用 此 疗法 的 患者 出 现 面部 感觉 异 
常 .角膜 炎 、 咀 嚼 肌 无 力 、 复 视 . 带 状 疱 郊 等 并 发 症 。 长 期 随访 复发 率 为 21%~28% ,重复 应 
有 效 。 

4. 手术 治疗 “可 选用 三 又 神经 感觉 根部 分 切断 术 或 伽 玛 刀 治 疗 , 止 痛 效 果 确 切 。 另 有 周围 
支 切 除 术 .三 又 神经 疹 束 切断 术 目 前 已 较 少 应 用 。 近 年 来 推崇 行 三 又 神经 显 微 血 管 减 压 术 , 止 
痛 同 时 不 产生 感觉 及 运动 障碍 ,是 目前 广泛 应 用 的 最 安全 有 效 的 手术 方法 ,但 可 出 现 听 力 减 退 、 
气 栓 及 滑车 . 展 .面神经 暂时 性 麻痹 等 并 发 症 。 


-、 特 发 性 面神经 麻 兽 


特 发 性 击 神 经 有 麻 疗 ( idiopathic facial palsy ) 亦 称 为 面神经 炎 (facial neuritis ) 或 贝尔 麻 闸 (Bell 
等 乳 孔 内 面神经 非特 异性 炎症 所 致 的 周 于 性 面 妊 。 
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中 


| 


记 


第 十 五 章 ”周围 神经 疾病 


【 病因 及 病理 】 

面神经 炎 病 因 未 明 。 巾 于 骨 性 面神经 管 只 能 容纳 面神经 通过 .所 以 面神经 一 且 缺 血水 肿 
必然 导致 神经 受 压 。 病 毒 感染 .自主 神经 功能 不 稳 等 均 可 导致 局 部 神经 营养 血管 痉挛 ,神经 缺 
1 水肿 出 现 面 肌 竣 痰 。 

面神经 炎 早 期 病理 改变 主要 为 神经 水 肿 和 脱 艇 和 藉 ,严重 者 可 出 现 轴 索 变性 ,以 茎 乳 孔 和 面 

神经 管内 部 分 尤为 显著 - 

【 临床 表现 】 

任何 年 龄 均 可 发 病 ,多 见于 20~40 岁 , 男 性 多 于 女性 - 通常 急性 起 病 , 面神经 麻 阁 在 数 小 时 
至 数 天 达 高 峰 , 主要 表现 为 患 侧面 部 表情 肌 竣 痪 , 宏 纹 消失 ,不 能 皱 客 如 居 .上 腿 错 不 能 闭合 或 者 
闭合 不 全 。 部 分 患者 起 病 前 1~2 日 有 患 侧 耳 后 持续 性 疼痛 和 乳 突 部 床 首 :体格 检查 时 ,可见 患 
侧 闭 眼 时 眼球 向 外 上 方 转动 ,露出 白色 巩膜 , 称 为 贝尔 征 (Bell sign); 瞄 腻 沟 入 浅 , 口 角 下 和 焉 , 露 
齿 时 口角 看 向 健 侧 ;由 于 口 轮 否 肌 瘫 奖 , 鼓 气 、 吹 口哨 泥 气 ;类 肌 竣 痪 ,食物 易 灌 留 患 侧 具 眼 ; 面 
竣 多 见 单 侧 , 若 为 双 侧 则 需 考虑 是 否 为 吉 兰 一 巴 省 综合 征 (Guillain-Barré syndrome ,GBS) 等 其 他 
疾病 。 此 外 ,面神经 炎 还 可 因 面 神经 受 损 部 位 不 同 而 出 现 其 他 一 些 临床 表现 ,如 鼓 索 以 上 面 神 
经 病变 可 出 现 同 侧 舌 前 2/3 味觉 消失 ; 狂 骨 肌 神 经 以 上 部 位 受 损 则 同时 有 再 前 2/3 味觉 消失 及 
听觉 过 敏 ; 膝 状 神经 节 受 累 时 , 除 有 周围 性 面瘫 , 知 前 2/3 味觉 消失 及 听觉 过 敏 外 ,患者 还 可 有 乳 
突 部 疼痛 , 耳 廓 .外耳 道 感觉 减退 和 外 耳 道 .鼓膜 疱疹 , 称 为 Ramsay-Hunt 综合 征 。 

【 诊断 及 鉴别 诊断 】 

本 病根 据 急 性 起 病 ,临床 表现 主要 为 周围 性 而 将 ,诊断 并 不 出 难 , 笛 注意 与 以 下 疾病 鉴别 ; 

1. 吉 兰 一 巴 雷 综合 征 ”多 为 双 侧 周 围 性 面瘫 , 伴 对 称 性 四 肢 迟 缓 性 竣 和 和 感觉 障碍 , 脑 消 液 
检查 有 特征 性 的 蛋白 一 细胞 分 离 - 

2. 耳 源 性 面神经 麻痹 ”中 耳 炎 .迷路 炎 . 乳 罕 炎 常 并 发 耳 源 性 面神经 麻 交 ,也 可 见于 乃 腺 
炎 ,肿瘤 和 化 脓 性 下 颌 淋巴 结 炎 等 , 常 有 明确 的 原 发 病史 及 特殊 症状 。 

3. 后 颅 窝 肿 瘤 或 脑膜 炎 周围 性 面瘫 起 病 缓 慢 , 常 伴 有 其 他 脑 神经 受 换 症状 及 各 种 原 发 病 
的 特殊 表现 。 


4. 神经 莱 姆 病 “为 单 侧 或 双 侧 面神经 麻 狂 , 常 伴 发 热 .皮肤 游 走 性 红斑 , 常 可 累及 其 他 脑 
神经 。 
【治疗 】 


治疗 原则 为 改善 局 部 血液 循环 ,减轻 面神经 水 肿 ,缓解 神经 受 讨 ,促进 神经 功能 恢复 。 

1. 药物 治疗 

(1) 皮质 类 固 醇 (corticosteroids): 急 性 期 尽早 使 用 皮质 类 回 醇 ,如 地 赛 米 愉 (dexamethasone) 
10~20mg/d ,连用 7~10 日 逐渐 减 量 。 口 服 泼 尼 松 30mg/d , 顿 服 或 分 2 次 口服 ,1 周 后 渐 停 用 。 

(2) B 族 维生素 :维生素 B, 100mg, 维生素 B500pg, 肌 内 注射 ,每 日 1 次 ,促进 神经 髓 戎 

(3) 阿 昔 洛 过 (acyclovir):Ramsay-Hunt 综合 征 患者 可 口服 0.2g, 每 日 5 次 , 连 服 7~10 日 。 

2. 理疗 急性 期 可 在 葵 乳 口 附近 行 超短波 透 热 疗法 ,红外线 照射 或 局 部 热敷 等 ,有 利于 改 
善 局 部 血液 循环 ,减轻 神经 水 肿 。 

3. 护 眼 ”患者 由 于 长 期 不 能 闭 眼 . 豚 目 使 角膜 暴露 .干燥 , 易 敏 感染 ,可 戴 眼 单 防护 ,或 用 左 
氧 扰 沙 星 眼 药水 等 预防 感染 ,保护 角膜 。 

4. 康复 治疗 ”恢复 期 可 行 矶 离子 透 人 疗法 . 针 刺 或 电 针 治疗 等 

【预后 】 

约 80% 患者 可 在 数 周 或 1~2 个 月 内 恢复 ,不 完全 性 而 将 1~2 个 月 内 可 恢复 或 


痊愈 ,完全 


性 面 猴 患者 一 般 寡 2~8 个 月 其 至 1 年 时 间 恢 复 , 晶 常 壮 留 后 遗 症 。 1 周 内 味觉 恢复 提示 预后 民 
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好 。 年轻 患 阁 陆 后 好 .老年 患 首 伴 乳 突 疼痛 或 合并 糖尿 病 . 高 血 太 .动脉 硬化 心肌 梗死 等 预后 
=、 面 肌 疼 挛 | 
奋 肌 冯 富 (facial spasm) 亦 称 为 面 肌 抽 搞 ， 是 指 一 侧面 部 肌肉 间断 性 不 自 主 阵 挛 性 抽动 或 无 
痛 性 强直 ， | 
[ 病因 及 发 病 机 制 | ] | 
本 病 病 央 来 明 。 磁 共振 断层 血管 造影 (magnetic resonance tomographic angiography， MRTA) | 
显示 而 神经 受 压 达 2/3. 常 由 异常 动脉 或 静脉 .罕见 基底 动脉 瘤 , 听 神经 瘤 、 脑 干 梗死 或 多 发 性 硬 | 
化 所 致 。 近 第 米国 内 外 报道 大 多 数 面 肌 疤 这 有 错 行 血管 不 所 面神经 根 , 行 纤维 外 科 手术 减 压 后 
可 获 治 价 ,提示 与 三 义 神经 痛 有 类 似 发 病 基 础 ,少数 患者 也 可 为 Bell 麻 闻 后 遗 证 表现 - | 
面 肌 痉挛 的 发 病 机 制 推测 为 面神经 异 位 兴奋 或 伪 突 般 传 导 所 致 - | 
【 临床 表现 】 
多 中 年 以 后 起 病 , 女 性 较 多 。 发病 早期 多 为 眼 轮 焉 肌 间 砍 性 抽 搞 ,后 逐渐 缓慢 扩散 至 一 
侧面 部 其 他 耐 肌 , 以 口 钊 肌 内 抽 搞 最 为 明显 ,严重 时 可 累及 同 侧 颈 阔 肌 。 紧 张 \ 疲 倦 、 自 主 运 | 
动 时 失 搞 加 剧 ,人 睡 后 停止 .两 侧面 肌 均 有 抽 接 者 甚 少见 。 少 数 患 者 病程 晚期 可 伴 患 侧面 肌 
轻 度 瘫痪 
【 诊断 及 鉴别 诊断 】 
本 病根 据 病史 及 面 肌 阵 发 性 抽动 .神经 系统 无 其 他 阳性 体征 、 肌 电 图 可 见 肌纤维 震颤 及 肌 
束 震 蜂 波 ,诊断 并 不 困难 ,但 需 与 以 下 疾病 鉴别 : 
1. 功能 性 瞪 痉 挛 ”常见 于 中 年 以 上 女性 患者 , 常 为 双 侧 性 ， 仅 局 限于 眼 蛤 肌 的 痉挛 ,无 下 部 
面 肌 抽 搞 。 | 
2. 习惯 性 抽动 症 ” 常 见于 儿童 和 青 壮年 .有 较为 明显 的 肌肉 收缩 ， 多 与 精神 因素 有 关 。 | 
3. Meige 综合 征 ”又 称 险 痉挛 一 下 颌 肌 张 力 障碍 综合 征 ,多 见于 老年 女性 ,主要 为 双 侧 
险 疗 牵 , 伴 口 .再 . 面 肌 、 下 颌 . 喉 及 颈 肌 肌 张力 障碍 - 
【治疗 】 
1. 肉 毒素 A(BTX-A) 局 部 注射 ”目前 治疗 面 肌 疾 杰 的 首选 方法 ,安全 有 效 ,简便 易 行 。 在 
痉挛 明显 部 位 注射 BTX-A 2.5~5U, 每 次 注射 约 50U,3~5 天 起 效 , 注 射 一 周 后 有 残存 痉 窑 者 可 
或 加 倍 量 注射 ,但 每 次 注射 总 剂量 不 应 高 于 ， 
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疗 领 域 的 重大 进展 之 一 。 
\ 抗 闯 阅 药 , 对 某 些 患者 可 减轻 症状 。 卡 马 西平 0.6~1.0g/d， 


力 障碍 的 治疗 ,是 近年 来 神经 疾病 ; 
2. 药物 治疗 ”可 选用 多 种 镇 静 : 


2/3 患者 有 效 ,还 可 试用 和 氯 硝 西洋 (clonazepam)、 加 巴 喷 丁 等 。 
- mx 上 还 用 而 3 由 纹 得 hs | 
3. 手术 治疗 ”BTX-A 注射 疗效 不 佳 患者 ,如 血管 不 追 所 致 而 肌 痉 这 ,可 采用 面神经 微血管 


减 讨 术 ,周围 神经 切断 术 也 可 能 有 效 。 | 
由、 多 发 性 脑 神经 损 蛙 | 

多 发 性 脑 神 经 损害 是 指 各 种 病因 所 致 单 侧 或 双 侧 多 数 脑 神经 病变 。 常 由 肿瘤 ,如 瞄 曲 瘤 、 | 
脑膜 瘤 等 ; 血管 病 , 如 动脉 痛 .血管 炎 等 ; 感 兴 , 如 局 限 性 便 脑 膜 炎 ,总 塞 炎 草 延 .蛛网 膜 炎 等 ;以 
及 外 伤 如 颅 底 骨 折 .血肿 .出 血 等 引起 。 临 床 主要 表现 为 多 种 脑 神经 损害 综合 征 。 关 键 在 于 病 
因 治 疗 。 现 将 临床 常见 的 多 发 性 脑 神经 损害 综合 征 总 结 如 下 ( 表 15-1): 


笔记 


笔记 
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表 15-1 见 的 多 发 性 脑 神经 损害 综合 征 
综合 征 病变 部 位 ”累及 脑 神经 常见 病因 
海 纺 实 综合 合 征 (Foix 海绵 窦 于 .VW、WM、V 海绵 衬 血 
I syndrome) 第 1 支 ,病变 内 动脉 海绵 
偏 后 者 可 有 内 动脉 瘤 
V 的 第 2.3 近 部 位 肿瘤 
支 受众 
眶 上 裂 综合 征 有 眶 上 裂 附 亚 VV.V 肿瘤 如 贞 咽 癌 、 重 体 首 
(Rochon-Duvigneaud 近 第 1 支 等 ; 血管 性 病变 如 动脉 
syndrome) 瘤 、 血 管 炎 ; 感 染 如 局 限 
性 硬 脑膜 炎 、 眶 上 部 骨 
膜 炎 等 ; 蝶 骨 小 融 附 近 骨 
折 、 出 血 、 血 肿 等 
眶 尖 综 合 征 (Rollet 眶 尖 区 域 卫 、 页 、V、 眶 尖 部 位 及 附近 区 域 肿 
syndrome) VI、V 第 1 支 血管 病 、 外 伤感 染 
岩 尖 综合 征 颈 骨 岩 部 V 、VI 颈 肯 岩 部 炎症 以 急性 中 
(Gradenigo syndrome) 尖端 耳 炎 最 常见 ;肿瘤 如 表皮 
样 瘤 .脑膜 瘤 等 ; 外伤. 骨 
折 及 出 血 
脑 桥 小 脑 脚 综合 脑 桥 小 脑 V、 三 . 厦 , 有 ” 肿 癌 以 听 神 经 匡 疗 最 为 
(Cushing [ we 脚 时 伴 丰 区 X 常见 ,其 次 为 脑膜 瘤 、 上 
皮 样 爸 肿 等 ;蛛网 膜 炎 、 
血管 畸形 
迷走 一 香 下 和 神 颅 外 咽 旁 X、 并 颅骨 骨折 、 环 椎 脱 位 、 颈 
经 综合 征 (Tapa 间隙、 延 动脉 瘤 .肿瘤 等 
syndrome) 侯 
迷走 一 副 一 自 下 神 ” 延 艇 下 部 X、XT、 节 原 发 性 和 转移 性 肿瘤 . 颅 
经 综合 征 (Jackson 或 左 静 脉 底 骨 折 . 后 咽 膝 脓 肿 、 脑 
syndrome ) 孔 附 近 底 动 脉 痛 . 颈 租 脉 孔 神经 
峡 瘤 等 
一 侧 颅 底 综合 征 一 侧 鼎 底 工区 肿瘤 最 常见, 其 他 可 匈 版 
(Guillain-Garcin 弥漫 性 病 底 骨 折 、 血 肿 、 脑 二 脑 火 、 
syndrome ) 变 颅 底 脑膜 炎 等 


于 .MI 受 损 敏 患 侧 上 哈 
下 . 瞳 扎 散 大 ,眼球 运动 
: 旬 视 ;V 受 损 致 分 布 
十 禹 隔 几 ,角膜 反射 消 
大 , 腿 结 膜 充 血水 肿 


sls 受 抽 1 由 现 全 上 腿 肌 
厂 阁 ， 三 
叉 神 -所 成 感觉 隐 碍 ; 角 及 
反射 Y S 同 


WY. Wd 出 现 眼 球 活 


条 ， 条 ,视神经 甘 4 i 
5 


周边 视 时 


患 侧 展 神经 麻 癣 致 内 斜视 
和 复 视 ; 患 侧 三 又 神经 眼 支 
支配 区 疼痛 、 居 光 、 角 膜 感 


觉 减退 


问 侧 进行 性 神经 性 耳 邦 伴 
前 庭 功 能 受 损 ;面部 感 


消失 ; 同 侧 眼 内 斜 , 轻 度 周 
用 性 面 竣 ; 同 侧 小 脑 性 共 济 
失调 ;可 有 颅 表现 ;后 
组 脑 神经 厅 辛 


症状 


碧 下 神经 损害 趾 enh 
力 伴 萎缩 ;迷走 神经 损害 
发 音 、 春 咽 困 难 ;可 合 


侧 Horner 综合 征 


迷走 神经 损害 致 发 音 .看 咽 
朵 难 , 可 出 现 心动 过 速 ; 串 
侧 胸 锁 乳 突 贞 和 和 斜 方 员 全 
部 或 部 分 瘫痪 ; 患 侧 再 肌 尤 
力 位 装 缩 


广泛 一 侧 脑 神经 损害 
(CI ~ 刘 ), 一 般 无 脑 实质 性 
损害 症状 ;颅骨 平 片 F 克 吉 
弃 广 泛 性 骨 质 破坏 


综合 征 病变 部 位 累及 脑 神经 
杭 争 一 弄 芍 脉 筷 综 闫 和 划 脉 孔 人 XXXNL 
合 征 (Collet-Sicard -和 入 愉 刍 
syndrome ) 同 | 国 
胭 腺 后 间 际 综合 征 ” 鼎 外 咽 后 区 、X、 六 、 


刚 , 颈 交感 神 


经 干 


(Villaret syndrome) 区 


颈 静 脉 孔 综合 征 英 藤 脉 筷 IX、X、Xl 


(Vernet syndrome) 附近 
枕 大 了 筷 区 综合 征 杭 大 和 孔 区 区 .XI 江 
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肿瘤 如 上 咽 部 肿瘤 、 网 状 
细胞 肉瘤 .恶性 淋巴 瘤 
等 ;外伤 ;血管 病变 如 动 
脉 癌 ` 颈 租 脉 类 ;感染 等 


肿瘤 如 腮腺 冶 、 盟 咽 部 肿 
瘤 及 转移 瘤 ; 外伤 ;感染 
如 咽 部 脓肿 ; 颅 底 颈 内 动 
脉 癌 


肿瘤 、 外伤, 感染、 血管 性 
病变 


肿瘤 如 脑膜 瘤 、 神 经 蒜 
瘤 ; 颅 底 凹 陷 证 , 环 椎 枕 
化 .先天 性 畸形 等 


脊 神经 疾病 


-、 音 神经 病 及 神经 痛 


经 受 


单 神经 病 (mononeuropathy) 是 指 单一 神经 受 


物理 损伤 .全 身 代谢 性 疾病 (如 糖尿 病 ) 或 中 毒 (乙醇 . 铝 ) 等 。 


常见 病因 ”临床 表现 
舌 咽 、 迷 走神 经 损害 致 发 


音 、 吞 咽 困难 ; 副 神 经 损害 
致 胸 锁 乳 突 肌 和 和 斜 方 肌 无 
力 ; 舌 下 神经 受 损 致 百 肌 无 
力 ` 鞭 缩 , 伸 舌 偏 患 侧 

患 侧 舌 后 1/3 味觉 消失 , 软 
膀 、 咽 只 部 感觉 缺失 和 声 
带 、 软 受 麻 兽 ; 胸 锁 乳 突 肌 
和 和 斜 方 肌 麻 兽 与 萎缩 , 舌 肌 
麻 疗 及 鞭 缩 ;可 有 Homer 征 
舌 咽 .迷走 神经 损害 致 患 侧 
软 脾 ,咽喉 部 感觉 障碍 ,二 
后 /13 味觉 缺失 ,声带 及 软 
肚 麻 兽 , 患 侧 咽 反 射 消 失 ; 
副 神 经 受 损 致 患 侧 胸 锁 乳 
突 肌 和 和 斜 方 肌 麻 痹 与 萎缩 
吞咽 、 发 音 困 难 ; 斜 颈 , 舌 肌 
萎缩 ,可 伴 颈 神经 根 受 损 及 
脑膜 刺激 征 ,可 有 颈 能 及 延 
黎 损 害 .小 脑 损 害 等 


损 产 生 与 该 神经 支配 范围 一 致 的 运动 .感觉 功 
能 缺失 症状 及 体征 。 神 经 痛 (neuralgia) 是 受 损 神经 分 布 区 疼痛 。 病因 包括 创伤 、. 缺 血 ,肿瘤 浸润 、 


临床 表现 取决 于 受累 神经 ,共同 特征 为 受累 神经 分 布 区 感觉 .运动 及 自主 神经 功能 障碍 , 伴 
妥 反 射 减弱 或 消失 。 肌 电 图 和 神经 传导 速度 测定 有 助 于 诊断 。 神 经 损伤 2-3 周 后 EMG 出 现 神 
经 源 性 损害 改变 ,如 大 量 纤 闫 电位 及 正 锐 波 ,出 现 肌肉 大 力 收缩 时 运动 单位 明显 减少 等 。 同 时 
神经 传导 速度 可 出 现 不 同 程度 的 减 慢 ,动作 电位 波幅 不 同 程度 的 减低 或 消失 。 监 测 神经 传导 速 
度 对 定位 ,判断 神经 损伤 程度 和 估计 预后 有 重要 意义 。 

(一 ) 覆 神 经 麻 阁 

柳 神 经 (radial nerve) 发 自 臂 丛 后 束 ,由 C5-T1 的 神经 根 纤维 组 成 ,其 运动 支 支 配 肪 二 头 肌 、 
旋 后 肌 、 肝 肌 、 乃 和 肌 、 杰 侧 腕 长 .短促 肌 、 尺 仙 腕 伸 肌 、 指 总 仲 肌 、 示 指 和 小 指 加 有 仲 肌 、 拇 长 展 
有 册 和 拇 长 .短促 肌 , 主要 功能 是 伸 肘 , 伸 腕 及 伸 指 ;感觉 支 分 布 于 上 辟 、 前 臂 背 侧 及 手背 手指 近 
端 背面 做 侧 半 。 

【病因 】 


模 神经 是 臂 从 神经 中 最 易 受 损伤 的 一 支 .病因 其 多。 腋 部 或 上 肢 受 不 .感染 、 肩 关节 脱 自 、 
上 肢 贯 通 伤 . 铬 、 乙 醇 中 毒 .手术 时 上 辟 长 时 间 过 度 外 展 或 新 生 儿 脐带 绕 上 臂 均 可 


肽 . 秒 骨 革 折 
造成 檬 神经 受 损 。 
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[ 临床 表现 】 

模 神 经 麻 闻 (radial paralysis) 主要 表现 为 腕 下 垂 ,这 是 由 于 伸 肌 竣 痪 ,不 能 仲 腕 和 伸 指 所 致 ， 
前 辟 不 能 旋 后 。 根 据 损伤 部 位 不 同 临床 表现 各 异 。 

1. 高 位 损伤 ( 腋 部 ) 在 腋 下 梯 神经 发 出 肪 三 头 肌 分 支 以 上 部 位 受 损 , 疗 
上 上 肢 各 伸 肌 完全 瘫痪 , 肘 、 腕 、 掌 指 关 节 均 不 能 仲 直 ,前 辟 仲 直 通常 处 于 旋 前 位 。 

2. 肢 骨 中 1/3 损伤 ”发 出 肪 三 头 肌 分 支 以 下 部 位 损伤 , 肽 二 头 用 功能 正常 , 余 诸 仲 肌 瘫痪 。 

3. 及 骨 下 端 或 前 臂 上 1/3 损伤 ”有 上 肽 二 头 肌 、 上 及 樟 肌 , 旋 后 肌 和 伸 脐 肌 功 能 保存 : 

4. 前 臂 中 1/3 以 下 损伤 ” 仅 有 伸 指 功能 类 失 而 无 腕 下垂 - 

因 邻 近 神 经 重 什 , 模 神经 麻痹 的 感觉 障碍 仅 限于 手背 拇指 和 第 一 、 二 竺 悄 间 际 背 侧 的 “虎口 
区 ”皮肤 (图 15-1)。 


AN 


: 梯 神 经 旺 疯 ， 


尺 神 经 


正中 神经 


到 15-1 ” 柑 神经 、 正 中 神经 及 尺 神经 损 
A. 模 .正中 及 尺 神经 损伤 时 的 感 Y 
B. 模 .正中 及 尺 神经 损伤 时 的 4 


导 ( 于 和 音 面 ) 
于 碍 (于 党 面 ) 


【诊断 】 

根据 肘 、 腕 , 指 不 能 伸 直 ,拇指 伸 直 外 展 不 能 ,化 手背 柑 侧 及 拇 . 示 指 背 侧 近 端 感觉 减退 , 临 
床 诊断 不 难 。 

【治疗 】 

主要 为 病因 治疗 及 营养 神经 。 伐 神经 有 良好 的 再 生 能 力 ,治疗 后 功能 恢复 较 其 他 上 肢 神经 
为 佳 。 

(二 ) 正中 神经 麻 瘾 

正中 神经 (medial nerve) 发 自 臂 内 侧 束 及 外 侧 束 ,由 C6~T1l 神经 根 纤 维 组 成 ,支配 包括 旋 前 
辐 肌 、 樟 侧 腕 届 肌 ,各 指 届 肌 , 拇 对 掌 肌 、 拇 短 届 肌 等 几乎 前 辟 所 有 届 肌 及 大 鱼 际 肌 . 
为 支配 前 辟 旋 前 . 届 腕 . 届 指 。 正中 神经 的 感觉 支 分 布 于 手掌 梯 侧 半 , 杰 侧 半 3 个 半 习 
其 中 节 和 远 节 指 背 皮肤 - 

【病因 】 

继 发 于 肩 , 肘 关 节 脱 位 者 多 为 牵 拉 伤 。 如 为 蚊 骨 人 骨 上 和 反 折 与 月 骨 脱 位 , 常 合并 正中 神经 摊 
伤 或 挤 床 伤 。 由 于 正中 神经 整个 行程 中 以 腕 部 位 置 最 为 表 浅 , 易 被 锐 占 肉 伤 或 利器 切割 伤 .并 
常 华 届 肌 腿 受 损 。 

[ 临床 表现 】 

运动 障碍 主要 表现 为 握力 及 前 辟 旋 前 功能 受 损 ” 下 辟 受 损 致 定 全 性 让 中 神经 脉 疯 , 表 现 为 


第 十 五 章 ”周围 神 经 疾病 


前 臂 旗 前 不 能 . 脏 外 展 导 昌 不 能 . 手 . 示 ,中指 不 能 屈曲 ,握拳 无 力 .拇指 不 能 对 掌 ` 外 展 及 屈曲 ; 
扁平 :拇指 内 收 呈 “ 猿 手 " 畸形 。 前 臂 中 1/3 或 下 L3 损伤 时 ， 


旋 减 退 或 消失 . 常 合并 灼 性 神经 痛 
: TS ) 是 临 记 
- 方 脏 横 盎 带 芷 同 丝 :纤维 隧道 ,其间 有 正中 神经 与 9 条 肌 妥 通过 。 各 种 内 科 疾 
漠 答 内容 物 水 肿 .入 脉 淤 滞 , 手 晓 部 反复 用 力 或 创伤 等 原因 致 正中 神经 在 腕 管内 受 压 ,出 现 
械 侧 3 指 感觉 异常 . 麻 本 . 疼 首 及 大 鱼 际 肌 鞭 缩 称 为 腕 管 综合 征 。 


和 侧 半 音 而 感 
:综合 得 


: (earpal tunnel svndrome、 


【诊断 】 
根据 临床 表现 为 正中 神经 支配 区 运动 感觉 障碍 和 神经 电 生 理 检测 诊断 不 难 。 
治疗 】 


综合 征 的 治疗 包括 腕 关节 制 动 .局 部 理疗 ,服用 电 喉 美 辛 , 布 洛 芬 等 非 省 体 抗 炎 药 , 亦 
:办 注射 泌 尼 松 龙 0.5ml 加 25t 的 普 售 卡 因 0.Sml, 每 周 1 次 ,4~6 次 为 一 个 疗程 。 若 2 次 
以 上 无效, 肌 电 图 示 鱼 际 肌 失 神经 支配 可 切 开 腕 横 蔬 带 松 解 神经 。 
(三 ) 尺 神经 麻 癖 
尺 神经 (ulnar nerve) 发 自尽 内 侧 束 ,由 C8-TI 神经 根 纤 维 组 成 ， 支配 尺 侧 胶 屈 肌 、 指 深 
昌 肌 尺 侧 半 、 小 鱼 际 肌 、 骨 间 肌 、 晤 状 肌 、 拇 收 肌 .小 指 对 掌 届 肌 等 。 主 要 功能 为 届 腕 使 手 向 
尺 侧 倾 斜 ,小指 外 展 、 对 掌 及 届 用 等 。 感觉 支 主 要 分 布 于 腕 以 下 手 尺 侧 及 小 指 、 无 名 指 尺 侧 
半 皮 肤 。 
【病因 】 
尽 神经 损伤 常见 于 外 伤 .压迫 ,炎症 、 骨 折 、 麻 风 等 , 亦 见于 持 拐 姿势 不 当 、 肪 骨 内 上 钥 发 育 
半 常 及 肘 外 翻 畸 形 。 尺 神经 在 肘 部 肪 骨 内 上 铅 后 方 及 尺骨 诺 嘴 处 神经 走行 表 浅 ,是 嵌 压 等 损伤 
常见 部 位 。 
【 临床 表现 】 
运动 障碍 由 型 表现 为 手 部 小 肌肉 萎缩 无力, 手指 精细 动作 减退 或 不 能 。 尺 侧 腕 届 肌 麻痹 ， 
模 侧 腕 届 肌 持 抗 致 手 偏向 税 侧 ; 拇 收 肌 麻 交 . 拇 展 肌 持 抗 致 拇指 维持 外 展位 ; 届 肌 减退 、 伸 肌 过 
度 收 缩 使 掌 指 关节 过 仲 ,未 指 节 届 遇 旺 * 瓜 形 手 ", 伴 小 鱼 际 肌 及 骨 间 肌 萎 缩 。 前 臂 中 13 和 下 
13 受 损伤 及 尺 神 经 时 仅见 手 部 小 肌肉 麻 兽 。 感 觉 障碍 主要 表现 为 手背 尺 侧 、 小 鱼 际 肌 、 人 小指 和 
无 名 指 尺 侧 半 感 觉 减 退 或 消失 (图 15-1)。 
【诊断 】 
根据 腕 . 肘 外 伤 史 , 尺 神经 支配 范围 典型 运动 .感觉 障碍 , 辅 以 肌 电 图 检测 ,诊断 不 难 。 
【治疗 】 
主要 针对 病因 治疗 ,也 可 使 用 神经 营养 药 及 类 闫 醇 类 药物 , 辅 以 理疗 ,加 强 功能 锻炼。 
(四 ) 腓 总 神经 麻 站 
腓 总 神经 (common peroneal nerve ) 起 自 L4~S1 神经 根 ,为 坐骨 神经 的 一 主要 分 支 , 主 要 功能 
是 足 背 届 .外 展 .内 收 及 仲 趾 等 。 腓 总 神经 于 大 腿 下 1/3 处 由 坐骨 神经 分 出 , 绕 腓 骨 小 头 外 侧 分 
出 腓 肠 肌 外 侧 皮 神经 支配 小 腿 外 侧 而 感觉 ,内 侧 支 分 出 腓 浅 神经 及 腓 深 神经 ,前 者 发 出 肌 支 支 
配 腓骨 长 肌 及 腓骨 短 肌 , 皮 支 分 布 于 小 月 外 侧 . 足 背 和 第 2~5 趾 背 皮肤 ,后 者 支配 坚 骨 前 肌 、 长 
仲 肌 、 短 伸 肌 及 串 短 伸 肝 ,并 分 出 皮 支 到 第 1 .2 趾 相 对 缘 皮 肤 。 
【病因 】 
腓 总 神经 绕 行 腓骨 贷 处 最 易 受 损 ,常见 外 伤 . 压 迫 ,如 外 科 手 术 , 睡 虐 中 压迫 及 腓骨 头骨 折 、 
长 期 习惯 盘 腿 坐 等 .六 尿 病 、 铺 中 毒 及 滑 蝶 炎 等 也 可 致 腓 总 神经 麻痹 - 


笔记 
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[ 临床 表现 】 
腓 总 神经 麻 交 表 现 为 足 . 足 趾 背 届 不 能 ,足下 垂 ,走路 旦 跨 阔 步 态 . 小 服 前 外 侧 及 足 硼 部 感 


觉 障碍 。 
【 诊断 及 治疗 】 


根据 病史 .详细 神经 系统 检查 辅 以 神经 电 生理 资料 诊断 不 难 : 注意 与 坐 性 神经 病变 等 鉴别 。 
除 进 行 病因 治疗 外 ,可 加 用 神经 营养 剂 及 局 部 理疗 等 
(五 ) 肥 神 经 麻 癣 
用 神经 (tibial nerve) 发 自 L4~S2 神经 根 ,在 胭 窝 上 角 由 坐骨 神经 分 出 后 ,于 小 腿 后 方 直 线 下 
行 ,支配 腓 肠 肌 ,比目鱼 肌 、 肥 骨 后 肌 、 趾 长 届 肌 及 足 的 多 部 短 肌 。 主 贤 功 能 为 忆 膝 、 是 路 届 、 内 
翻 及 足 趾 踊 届 等 。 
【 临床 表现 】 
用 神经 受 损 , 足 、 足 趾 路 届 不 能 ,屈膝 及 足 内 收受 限 , 跟 腿 反射 减弱 或 消失 。 是 外 翻 外 展 , 骨 
间 肌 瘫痪 臻 足 趾 爪 形 姿 势 ,行走 时 足 跟着 地 。 小腿 后 面 、 足 底 、 是 外 侧 缘 感觉 障碍 , 侦 有 是 趾 \、 足 
心疼 痛 ,烧灼 感 等 感觉 异常 。 
[ 诊断 及 治疗 】 
诊断 主要 根据 病史 ,临床 表现 及 神经 电 生 理 检 查 。 除 对 病因 治疗 外 ,和 急性 期 可 用 皮质 类 回 
醇 、 神 经 营养 药 、B 族 维生素 .神经 生长 因子 等 ,也 可 采用 针 鳞 .理疗 及 药物 岗子 透 和 人 等 。 肢 体 畸 
形 明 显 保 守 治 疗 无 效 可 行 手 术 矫 正 。 
(人 六) 视神经 痛 
枕 神 经 痛 (occipital neuralgia) 是 枕 大 . 桃 小 . 耳 大 神经 分 布 区 疼 首 的 总 称 。 三 对 神经 来 自 
C2.C3 ,分 布 于 枕 部 。 
【 病因 】 
杭 神 经 痛 常 见 病 因 有 颈椎 病 .颈椎 结核 .外伤 . 背 船 肿瘤、 骨 关 贡 炎 . 颈 枕 部 肌 炎 .看 疹 膜 炎 
和 转移 瘤 等 ,多 为 继 发 性 神经 损害 ,也 可 由 呼吸 道 感染 或 扁桃 体 炎 引 起 或 病 内 未 明 。 
【 临床 表现 】 
临床 表现 多 为 起 源 于 枕 部 的 一 侧 性 持续 性 钝 痛 , 向 头顶 ( 枕 大 神经 )、. 乳 突 部 ( 枕 小 神经 ) 或 
外 耳 ( 耳 大 神经 ) 放射 ,可 阵 发 性 加 剧 ,头颈 活动 .咳嗽 时 加 重 ,和 常 伴 倾 肌 痉 挛 。 检 查 枕 外 隆 突 下 
常 有 压痛 , 顶 神 经 分 布 区 常 有 感觉 减退 或 过 敏 。 
【治疗 】 
首先 是 病因 治疗 ,也 可 用 止痛 ,镇静 及 神经 营养 药 , 局 部 封闭 ,理疗 等 对 症 治疗 ,效果 不 佳 可 
手术 治疗 。 
(七 ) 各 从 神经 痛 
辟 从 由 C5~T1 峭 神 经 前 支 组 成 ,主要 支配 上 肢 运 动 及 感觉 , 受 损 时 常 产 生 神 经 支配 区 疼痛 . 
故 称 为 “ 辟 从 神经 痛 ”(brachial neuralgia)。 
【病因 】 
辟 从 神经 痛 通 常 分 为 特 发 性 和 继 发 性 两 类 ,以 后 者 多 见 。 特 发 性 辟 从 神经 痛 病 因 未 明 , 可 
继 发 性 辟 从 神经 痛 
多 由 辟 从 邻近 组 织 病变 压迫 所 致 ,分 为 根性 辟 从 神经 痛 和 十 性 辟 从 神经 痛 常见 病因 有 到 
椎 病 .颈椎 结核 .骨折 .脱位 . 颈 莫 肿瘤 等 ,后 者 常 由 胸廓 出 口 综 合 征 外伤. 锁骨 骨折 、. 肺 沟 瘤 、 转 
移 性 癌 有 邵 等 引起 。 
【 临床 表现 】 
性 辟 从 神经 痛 多 见于 成 年 人 ,急性 或 亚 急 性 起 病 , 病 前 或 发 病 时 期 可 有 发 热 . 乏 力 、 册 
内 酸痛 等 全 身 症 状 , 继 之 出 现 肩 .上 肢 疼 痢 , 数 日 内 出 现 上 胶 肌 无 力 , 妥 反 射 改 变 和 感觉 障 则 ， 
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继 发 性 辟 丛 神经 首 表 现 为 肩 、 上 肢 出 现 不 同 程度 的 针 刺 样 .烧灼 样 或 酸 胀 感 , 始 于 肩 、 颈 部 ,向 同 
侧 上 胶 扩 散 , 持 续 性 或 隆 发 性 加 剧 .夜间 或 上 肢 活 动 时 明显 , 臂 从 分布 区 运动 .感觉 障碍 ,局 限 性 
肌 北 缩 , 胁 反 射 减 弱 或 消失 .病程 长 可 有 自主 神经 功能 障碍 。 辟 从 神经 蓉 拉 试验 和 直 臂 拾 高 坛 
验 多 旦 阳性 : ， 
颈椎 疾 是 引起 辟 从 神经病 最 常见 的 原因 .多 40~50 岁 起 病 , 男 性 多 见 。 常 见于 颈椎 间 盘 退 
I 椎 体 几 质 增 生 . 压 迫 C5、C6 感觉 神经 根 引 起 辟 从 神经 根性 神经 痛 , 为 发 麻 或 触电 样 
疼痛 ,多 位 于 前 器 伐 侧 及 手指 .与 神经 根 支配 范围 一 致 , 常 伴 相应 区 域 感 党 减退 。 床 迫 运动 神经 
根 可 产生 府 部 活动 受 限 .病程 长 可 致 族 府 

【诊断 及 鉴别 诊断 】 

根据 临床 表现 结合 肌 电 图 .神经 传导 速度 等 神经 电 生理 检查 诊断 不 难 , 但 需 注意 与 肩 关 节 
炎 、 户 关节 周 国 炎 鉴别 。 后 省 疼 痛 一 般 局 限于 记 部 或 上 辟 , 疼 痛 不 放 散 , 颈 部 活动 疼痛 不 加 重 。 
查 体 肩 关 节 活 动 受 限 ,关节 肌肉 有 压痛 .无 神经 受 损 体征 。 颈 椎 . 肩 关 节 X 线 片 .CT 可 鉴别 诊断 。 

【治疗 】 

病因 治疗 为 首选 ,其 次 可 辅 以 消炎 镇 痛 药 如 布 洛 芬 .荷包 牡丹 碱 等 ,与 镇 静 类 药 如 艾 司 唑 仑 
同时 服用 效果 较 好 。 为 减轻 神经 水 肿 和 止痛 可 用 2% 普 鲁 卡 因 与 泌 尼 松 龙 痛 点 局 部 封闭 。 根 据 
情况 可 试用 局 部 理疗 .针灸 .颈椎 牵引 等 综合 治疗 。 

(/ 八 ) 肋 间 神经 痛 

肋 间 神经 冯 (intercostal neuralgia ) 指 肋 间 刘 经 支配 区 的 疼痛 综合 征 。 

[ 病因 】 

原 发 性 军 见 ,多 为 继 发 性 肋 问 神经 痛 , 常 由 带 状 疱疹 .胸膜 炎 、 肺 炎 、 胸 椎 或 肋 肯 外 伤 . 肿 癌 
等 引起 。 

【临床 表现 】 

疼痛 漆 一 个 或 几 个 肋 间 分 布 . 旦 持续 性 刺 痛 、 灼 痛 , 呼 吸 .咳嗽 、 喷 吴 时 加 重 。 查 体 可 发 现 相 
应 肋 间 皮肤 区 感觉 过 敏和 肋骨 缘 压 痛 。 带 状 疱疹 性 肋 间 神 经 痛 在 相应 肋 间 可 见 疱疹 ,疼痛 出 现 
于 疱疹 前 ,疱疹 消失 后 疼痛 可 持续 一 段 时 间 . 

[【 治疗 】 

轨 间 神经 痛 治 疗 主要 是 病因 治疗 如 切除 肿 癌 , 抗 感染 、 抗 病毒 等 ,对 症 治疗 可 用 止痛 镇 静 
剂 .B 族 维 生 素 .局 部 封闭 .理疗 等 。 

( 九 ) 股 外 侧 皮 神经 炎 

股 外 侧 皮 神经 病 (lateral femoral cutaneous neuropathy) 也 称 为 感觉 异 常 性 股 痛 (meralgia 
paresthetica), 是 临床 最 常见 的 皮 神 经 炎 , 是 由 于 股 外 侧 皮 神经 损伤 所 致 。 股 外 侧 皮 神经 是 纯 感 
觉 神经 ,发 自 腰 丛 ,由 L2 .103 神经 根 前 支 组 成 , 穿 过 腹股沟 韧带 下 方 ,分 布 于 股 前 外 侧 皮 肤 。 

[ 病因 】 

股 外 侧 皮 神 经 受 损 主要 见于 局 部 受 压 .腹膜 后 肿瘤 ,腹部 肿瘤 ,妊娠 子宫 压迫 等 。 其 他 病 央 
包括 肥胖 .外 伤 .酒精 及 药物 中 毒 等 。 糖 尿 病 单 神经 病 易 累 及 该 神经 。 

【 临床 表现 】 
常见 于 男性 ,多 为 “ 侧 受 累 , 表 现 为 大 腿 前 外 侧 下 23 区 感觉 异常 如 麻木 \ 疼 痛 \ 疏 走 感 等 
入 站 或 步行 镑 入 后 症状 加 剧 。 查 体 可 有 大 腿 外 侧 感 觉 过 敏 .减退 或 消失 ,无 肌 奢 缩 和 无 力 等 运 
动 神经 受 办 症状 , 呈 慢 性 病程 ,可 反复 发 作 ,预后 良好 

治疗 】 

首选 病因 治疗 ,如 治疗 糖尿 病 .动脉 看 化 .中 毒 等 .肥胖 者 减肥 , 嗜 酒 者 戒 酒 。 疼 痛 严 重 者 可 
口服 止 痢 镇 静 剂 或 卡 局 西平 等 ,大 剂量 B 族 维生素 或 2% 普 鲁 卡 因 局 部 兰 闭 可 能 有 效 。 疼 痛 产 
重 , 供 宇 治 疗 无 效 普 可 考虑 行 阁 筋 膜 或 腹股沟 砷 带 切 开 术 松 解 神经 压迫 。 
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(十 ) 坐骨 神经 痛 
坐骨 神经 痛 (sciatica) 是 指 沿 坐骨 神经 通路 及 其 分 支 区 内 的 疼 首 综 
L4~S3 神经 根 组 成 ,是 全 身 最 长 最 粗 的 神经 ,经 梨 状 肌 下 孔 出 骨 
【病因 】 
原 发 性 坐骨 神经 痛 临 床 少 见 ,又 称 坐 骨 神 经 炎 , 病 因 未 明 。 可 衣 
桃 体感 染 侵犯 周围 神经 外 膜 致 间 质 性 神经 炎 有 关 , 常 任 有 肌 炎 或 纤 多 
继 发 性 坐骨 神经 痛 临 床上 常见 ,是 坐骨 神经 通路 受 周 半 组 j 杰 上 压迫 或 刺激 所 致 ,少数 
继 发 于 全 身 疾 病 如 糖尿 病痛 风 结缔 组 织 病 等 ,根据 受 损 部 位 可 分 为 根性 和 干 性 坐 芭 神经 痛 。 
根性 坐骨 神经 痛 较 干 性 坐骨 神经 痛 多 见 , 常 由 椎 管 内 疾病 乌 尼 炎症 , 腰 修 及 椎 管内 肿 冶 、 
外 伤 .血管 畸形 等 ) 及 痊 柱 疾病 (腰椎 间 盘 突出 ,腰椎 疹 柱 炎 .村 膜 -关节 病 . 痊 柱 结核 、 
肿瘤 等 ) 引 起 。 其 中 以 腰椎 间 盘 突出 引起 者 最 为 多 见 。 干 性 坐 悄 记 1 争 迟 关节 病 、 信 关 
节 炎 上 腰 大 肌 上 脓肿 、 丛 腔 肿 瘤 .子宫 附件 炎 妊娠 子宫 压迫 . 辟 肌 注射 部 位 不 当 所 致 。 
[【 临床 表现 】 
青 壮年 多 见 , 单 侧 居 多 。 疼 痛 主 要 沿 坐 骨 神 经 径路 由 膜 部 ,性 部 向 股 后 ,小腿 后 外 侧 和 足 外 
侧 放 射 。 疼 痛 常 为 持续 性 钝 痛 , 阵 发 性 加 剧 ,也 可 为 电击 . 刀 制 或 烧灼 样 疼 首 ,行走 和 牵 拉 坐 骨 
神经 时 疼痛 明显 。 根 性 痛 在 咳嗽 . 喷 呀 用力 时 加 剧 。 为 减轻 活动 时 诱发 的 疼痛 或 疼痛 加 出 , 患 
者 将 患 肢 微 屈 并 卧 向 健 侧 ,仰卧 起 立时 先 患 侧 膝 关 节 弯 曲 , 坐 下 时 健 侧 符 部 先 着 力 , 直 立时 次 柱 
向 患 侧 侧 凸 等 。 查 体 可 发 现 直 腿 抬 高 试验 (Lasegue 征 ) 阳性 ,患者 仰 了 ,下肢 仲 直 , 检 查 者 将 患 
肢 抬 高 ,如 在 70。 范围 内 患者 感 疼痛 即 为 阳性 , 系 胭 劳 肌 反射 性 痉挛 所 敏 ; 患 侧 小腿 外 机 TE 
可 出 现 感觉 障碍 ; 趴 反射 减弱 或 消失 ;L4、L5 琅 突 旁人 骸 能 旁 、 腓 肠 肌 处 等 有 压痛 
锅 、 散 关节 X 线 片 对 发 现 骨 折 、 脱 位 ,先天 性 疹 柱 畸形 有 带 助 ,CT、MRI、 
管内 疾病 的 诊断 ,B 超 可 发 现 盆腔 相关 疾病 , 肌 电 图 及 神经 传导 速度 对 判断 坐骨 神经 损害 部 位 、 
程度 及 预后 有 意义 。 
【诊断 及 鉴别 诊断 】 
根据 病史 .临床 症状 .体征 如 疼痛 分 布 范围 .加剧 及 减轻 诱因 .压痛 点 、Lasegue 征 、 躁 反射 减 
弱 及 影像 学 检查 本 病 即 可 诊断 。 应 注意 与 以 下 疾病 鉴别 : 
1. 急性 腰 肌 扭 伤 ”有 外 伤 史 ,腰部 局 部 疼痛 明显 ,无 放射 痛 , 压 痛 点 在 腰部 两 侧 。 
2. 腰 肌 劳损 、 攻 部 纤维 组 织 炎 、 髋 关节 炎 也 有 下 背部 . 岁 部 及 下 胶 疼 痛 , 但 疼痛 、 压 痛 局 了 
不 扩散 ,无 感觉 障碍 . 肌 力 减退 等 ,中 反射 一 般 正 常 。 可 行 X 线 片 或 CT MRI 检查 鉴别 。 
治疗 ) 
1. 病因 治疗 “不 同 病 因 采取 不 同治 疗 方案 ,如 腰 检 间 盘 突 出 者 急性 期 睡 硬 板 床 休息 1~2 周 
使 症状 稳定 。 
2. 药物 治疗 ”次 痛 明显 可 用 止痛 剂 如 吗 | 只 美 辛 , 布 洛 芬 、 卡 马 西 平等 。 肌 肉 痉 挛 可 用 地 西 
洋 5~10mg 口服 ,3 次 /日 。 也 可 加 用 神经 营养 剂 ,如 维生素 B, ,每 次 100mg,1 次 / 日 , 肌 内 注射 。 
3. 封闭 疗法 全 可 大 1%~2% 普 鲁 卡 因 或 加 泼 尼 松 龙 各 lml 椎 劳 封闭 。 
4. 物理 疗法 ”急性 期 可 选用 超短波 ,红外线 照射 ,疼痛 减轻 后 可 用 感应 电 , 侦 离子 透 入 及 热 
疗 等 ,也 可 应 用 针 锋 、 按摩 等 。 
5. 手术 治疗 ”疗效 不 佳 或 慢性 复发 病例 可 考虑 手术 治疗 。 
(十 一 ) 股神 经 痛 
股神 经 (femoral nerve ) 由 L2~4 神经 根 前 支 组 成 ,是 腰 从 中 最 长 的 分 支 。 股神 经痛 (femoral 
neuralgia) 也 称 为 Wassermann 征 。 
【病因 】 
常 抑 病因 包括 骨盆 股骨 骨折 . 检 伤 . 刺 割 伤 以 及 中 毒 .糖尿病 .传染 病 .盆腔 肿瘤 脓肿、 静脉 


合 征 付 消 神经 发 自 熊 从， 
后 分 布 于 整个 下 肢 。 


一 


上 涂 与 受 流 \ 感 由 , 牙 、 瞄 罕 、 扁 


bs 
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册 张 和 上 股 动脉 六 等 。 
临床 表现 ] 

役 神 经 损伤 主要 表现 为 下 上 肢 无 力 . 尽 基 避免 届 膝 的 特殊 步 态 ,行走 时 步伐 细小 , 先 伸 出 健 
gar 奔跑 跳跃 不 能 ; 皮 支 损伤 有 分 布 区 剧烈 神经 痛 及 痛 沉 过敏 ,大 腿 前 内 和 人 小 
腿 内 侧 痢 党 减退 或 消失 : 肤 反 射 减弱 或 消失 ;可 伴 水 肿 、 青 紫 等 营养 性 改变 

【治疗 ] 

1. 病因 治疗 ”股神 经 离 断 害 行 神经 缝合 , 症 痕 压迫 应 作 神经 松 解 术 ,盆腔 肿瘤 或 股 动脉 瘤 
应 手术 切除 。 

2. 药物 治疗 ”皮质 类 闷 醉 可 消除 神经 局 部 水 肿 
史 林 , 布 洛 芬 有 了 明显 止 靖 作 用 。 神经 营养 药 包 括 维生素 B 
长 因子 等 。 

3. 股神 经 封闭 ”疼痛 出 烈 难以 忍受 者 可 用 2% 普 鲁 卡 因 加 山 芒 著 碱 .维生素 B; 或 无 水 乙 
醇 行 股神 经 封闭 , 止 首 效 果 好 。 针 灸 理疗 .穴位 封闭 利于 解除 粘连 , 促 神经 再 生 等 。 

`“、 多 发 性 神经 病 

多 发 性 神经 病 (poly neuropathy ) 也 称 末梢 性 神经 病 ， 是 肢体 远 端 多 发 性 神 儿 经 损害 。 临 床 表 现 
为 四 肢 远 端 对 称 性 运动 感觉 障碍 和 自主 神经 功能 障碍 

【 病因 及 病理 】 

多 发 性 神经 病 的 病理 改变 主要 为 周围 神经 轴 索 变性 、 节 段 性 脱 髓 精 及 神经 元 变性 等 。 
最 常见 的 病理 改变 是 轴 索 变性 , 自 远 端 逐渐 向 近 端 发 展 ,表现 为 逆 死 性 神经 病 (dying -back 
neuropathy ), 常 见于 药物 .化 学 品 .重金 必 酒精 中 毒 代谢 障碍 性 疾病 等 。 节 段 性 脱衣 固 损 害 , 轴 
索 一 股 不 受累 ,常见 于 吉 兰 一 巴 雷 综合 征 、 铝 中 毒 等 。 神 经 元 病 主要 损害 消 链 前 角 细胞 或 后 根 
神经 节 细 胞 ,常见 于 遗传 性 运动 感觉 神经 病 2 型 (CMT2) 及 某 些 副 肿 瘤 综 合 征 等 。 
【 临床 表现 】 
周 于 神经 损伤 通常 是 完全 性 的 ,一 般 均 有 肢体 远 端 对 称 性 感觉 .运动 和 自主 神经 功能 障碍 。 
受累 肢体 远 端 早期 可 出 现 感觉 异常 如 针 刺 , 蚁 走 、 烧 灼 . 击 痛 和 感觉 过 度 等 刺激 性 症状 。 随 病程 
进展 , 渐 出 现 肢体 远 端 对 称 性 深浅 感觉 减退 或 缺失 , 呈 手 套 一 袜 套 样 分 布 。 肢体 呈 下 运动 神经 
元 性 瘫痪 , 远 端 对 称 性 肌 无 力 ,可 伴 肌 萎缩 \ 肌 束 蜂 动 等 。 肌 萎缩 上 肢 以 骨 间 肌 、 归 状 肌 、 大 小 鱼 
际 肌 明显 ,下 肢 以 肥 前 肌 、 腓 骨 肌 显著 ,可 出 现 秤 腕 .和 亚 足 ,晚期 肌肉 挛缩 明显 可 出 现 畸 形 。 四 肢 
腿 反 英 减 弱 或 消失 ,通常 为 疾病 早期 表现 。 
和 主神 经 功能 隘 碍 表现 为 肢体 未 端 皮 肤 非 注 , 干 燥 、 苍 白 、 变 冷 .发 红 , 汗 多 或 无 汗 , 指 ( 趾 ) 
甲 粗 焙 . 松 脆 , 竖 毛 障 但 ， 压 及 体位 性 低 血压 等 。 
上 述 症 状 通常 同时 出 现 , 呈 四 肢 对 称 性 分 布 ,由 远 端 向 近 端 扩展 。 
室 脑 疹 液 检查 一 般 正常 ,个 别 患者 有 脑 疹 液 蛋 白 含量 轻 度 升 高 。 肌 电 图 为 神经 源 性 损 
害 , 神 经 传导 速度 可 有 不 同 程度 的 减低 。 神 经 活检 可 见 周 围 神经 节 段 性 链 鞘 脱 失 或 负 突 变性 。 

【诊断 】 

根据 肢体 远 端 手套 一 袜 套 样 分 布 的 对 称 性 感觉 障碍 ,未 端 明显 的 弛 缓 性 瘫痪 ,自主 神经 功 
能 障 但 , 肌 电 图 .神经 传导 速度 及 神经 组 织 活检 的 改变 .诊断 并 不 困难 。 神 经 传导 速 这 测定 可 有 
助 于 早期 诊断 亚 临 床 病例 ,而 纯 感觉 或 纯 运动 性 轴 突 变性 多 发 性 神经 病 提 示 神 经 元 病 。 

【治疗 】 

1. 病因 治疗 ”糖尿 病 性 多 发 性 神经 病 者 应 注意 控制 血糖 ,延缓 病情 进展 ;药物 所 致 者 宕 并 
即 停 药 ;重金 属 及 化 学 品 中 毒 应 立即 脱离 中 毒 环 境 ,及 时 应 用 解毒 剂 及 补液 .利尿 ,. 通 便 以 尽快 
排出 毒物 ;尿毒 症 性 可 行 血液 透析 或 肾 移 植 ;营养 缺乏 代谢 障碍 性 多 发 性 神经 病 患者 应 积极 治 


、 粘 连 , 利 于 外 伤 恢复 。 使 用 索 米 痛 片 . 阿 司 
B, 、 维 生 素 Be 维生素 Bl,、ATP 和 神经 生 


和 


由 


记 
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疗 原 发 病 ;乙醇 中 毒 者 需 戒 酒 。 

2. 一 般 治疗 ”可 补充 B 族 维生素 及 其 他 神经 营养 药 如 畏 诲 A .ATP 等 ”疼痛 明显 者 ee 
种 止痛 剂 ,严重 者 可 用 卡 马 西平 或 苯妥英 钠 。 急性 期 患者 应 卧床 休息 .加 强 
强 护理 ,次 痪 患者 勤 翻身 , 准 痪 肢体 应 使 用 夹板 或 支架 维持 功能 位 . 防 关 节 蛮 
可 使 用 针灸 理疗 及 康复 训练 。 


统 、 畸 形 。 en 


三 、 吉 兰 一 巴 夫 综合 征 


吉 兰 一 巴 雷 综合 征 是 一 种 自身 免疫 介 导 的 周围 神经 病 , 主要 损害 多 数 兰 神 经 根 和 周围 神 
经 ,也 党 累及 脑 神经 。 临 床 特点 为 急性 起 病 ,症状 多 在 2 周 左 布 达到 高 峰 , 表 现 为 多 发 神经 根 
及 周围 神经 损害 , 常 有 脑 着 液 和 蛋白 一 细胞 分 离 现 象 ,多 呈 单 时 相 和 崩 限 性 病程 .静脉 注射 免疫 球 
和 皇 白 (intravenous immunoglobulin ,IVIGC ) 和 血浆 交换 (plasma exchange,PE) 治疗 有 效 。 该 病 
包括 急性 炎 性 脱 散 和 鞘 性 多 发 神经 根 神经 病 (acute inflammatory demyelinating polyneuropathies， 
AIDP)、 急 性 运动 轴 索 性 神经 病 (acute motor axonal neuropathy,AMAN ) 急性 运动 感觉 轴 索 性 神经 
病 (acute motor-sensory axonal neuropathy, AMSAN)、Miller Fisher 综合 征 (Miller Fisher syndrome， 
MFS) 急性 泛 自主 神经 病 (acute panautonomic neuropathy, APN) 利 急 性 感觉 神经 病 (acute sensory 
neuropathy,ASN ) 等 亚 型 。 


【病因 】 
GBS 确切 病因 未 明 。 临床 及 流行 病 学 资料 显示 发 病 可 能 与 空肠 弯 此 El CS 
jejuni, CJ) 感染 有 关 。 以 腹泻 为 前 驱 症 状 的 GBS 患者 CJ 感染 率 高 也 常 弓 性 运动 轴 索 


ee 经 病 。CJ 是 革 兰 阴性 微 需 氧 弯曲 菌 , 有 多 种 血清 者 党 在 腹泻 售 止 后 发 病 。 此 外 ,GBS 

可 能 与 巨细 胞 病毒 、EB 病毒 ,水 阁 一 带 状 疱疹 病毒 .肺炎 支原体 . 乙 型 肝炎 病毒 、HIV 感染 相 
较 多 报告 指出 白血病 .淋巴 瘤 .器官 移植 后 使 用 免疫 抑制 剂 或 患者 有 系统 性 红斑 狼 郊 . 桥 本 
甲状 腺 炎 等 自身 免疫 病 常 合并 GBS 。 

【 发 病 视 制 】 

分 子 模拟 (molecular mimicry) 是 目前 认为 可 能 导致 GBS 发 病 的 最 主要 的 机 制 之 一 。 此 学 说 
认为 病原 体 某 些 组 分 ae 吉 构 相同 ,机 体 免 疫 系统 发 生 识别 错误 ,自身 免疫 
性 细胞 和 et 的 周围 神经 组 分 进行 免疫 攻击 , 致 周 肝 神经 脱 艇 缚 。 不 同类 塌 GBS 可 
识别 不 同 部 位 的 神经 组 织 靶 位 , 临 et 

【病理 】 

主要 病理 改变 为 周转 神经 组 织 小 血管 周 腹 淋巴 细胞 . 巨 哈 细胞 浸润 ,神经 纤维 脱 丹 峭 , 严 重 
病例 可 继 发 轴 突 变性 . 

【 分 型 和 诊断 】 

1. AIDP 是 GBS 中 最 常见 的 类 型 ,也 称 经 典型 GBS ,主要 病变 为 多 发 神经 根 和 周围 神经 
节 段 性 脱 散 藉 - 

(1) 临床 表现 

1) 任何 年 龄 .任何 季节 均 可 发 病 。 

2) 病 前 1~3 周 常 有 呼吸 道 或 骨 肠 道 感染 症状 或 疫苗 接种 史 。 

3) 急性 起 病 , 病 情 多 在 2 周 左右 达到 高 峰 。 

4) 首发 症状 多 为 肢体 对 称 性 迟缓 性 肌 无 力 , 自 远 端 浙 向 近 端 发 展 或 自 近 端 向 光 端 加重 , 常 
由 双 下 上肢 开始 逐渐 累 及 鸳 干 肌 . 脑 神经 。 多 于 数 日 至 2 周 达 高 峰 。 严重 病例 可 累及 肪 间 肌 和 及 
肌 敏 呼吸 麻 疗 。 四 肢 腿 反射 常 减弱 ,10% 的 患者 表现 为 胁 反 射 正常 或 活跃 

5) 发 病 时 患者 多 有 肢体 感觉 异常 如 烧灼 感 床 木 、 刺 痛 和 不 适 感 等 ,可 先 于 或 与 运动 症状 同 
竺 出现， 感觉 缺 失 相 对 轻 , 旺 手套 一 袜 套 样 分 布 。 少 数 患 者 肌肉 可 有 斥 痛 ,尤其 以 腓 肠 肌 订 痛 
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较 常 见 , 偶 有 上 出现 Kernig 征 和 Lasegue 征 等 神经 根 刺 激 症 状 。 

6) 脑 神经 受累 以 双 仙 面神经 及 狂 最 常见 ,其 次 为 舌 咽 .迷走 神经 , 动 眼 . 展 . 舌 下 三叉 神 经 
瘫痪 较 少 见 ,部 分 患者 以 脑 神经 损害 为 首发 症状 就 诊 。 

的) ww ee 外 主神 经 功能 障碍 .表现 为 皮肤 潮红 .出 汗 增多 ,心动 过 速 心律 失常 .体位 性 
低 血 压 、 得. 尿 便 隙 碍 等 。 

8) 0 i 得 ， 海天 市 本 而 短暂 ; 波动 

(2) 箱 巧 怜 埋 

1) 脑 re 查 ， 中 脑 ei 1 一 细胞 分 离 是 GBS 的 特征 之 一 ,多 数 患者 在 发 病 数 天 内 和 蛋白 
含量 正常 ,2~4 关内 仍 自 不 同 程度 升 高 . nihil 糖 和 氧化 物 正常 ;白细胞 计数 一 
般 <10 x 10%L。，@) 部 分 患者 脑 eh 现 穿 克隆 区 带 (oligoclonal bands,OB )， 但 并 非特 征 性 改变 。 
@@ 部 分 患者 脑 咨 液 抗 神经 节 车 脂 抗 体 阳性 、 
FE :OD 少数 患者 ! dh 肝 功 能 轻 度 异 常 。@ 部 分 患者 血 
抗 神经 节 董 脂 抗体 阳性 。@ 部 分 患者 血清 可 检测 到 抗 空肠 弯曲 菌 抗 体 、 抗 巨细 胞 病毒 抗体 等 。 

3) 部 分 患者 凑 便 中 可 分 训 和 上 养 出 空肠 弯曲 菌 。 

4) 0 理 : 主 要 根据 运动 神经 传导 测定 ,提示 周 肝 神经 存在 脱 髓 症 性 病变 ,在 非 授 压 部 
位 出 现 传 导 | 异常 波形 离散 对 诊断 脱 峰 精 病 变更 有 价值 。 

3 Te 可 作为 CBS 辅助 诊断 方法 ,但 不 作为 必需 的 检查 。 活 检 可 见 有 茵 纤维 脱 
艇 藉 ,部 分 出 现存 噬 细 胞 浸润 ,小 血管 周围 可 有 炎症 细胞 浸润 。 

(3) 诊断 标准 

1) 常 有 前 驱 感 染 史 , 呈 和 急性 起 病 ,进行 性 加 重 ,多 在 2 周 左右 达 高 峰 。 

2) 对 称 性 肤 体 和 脑 神 经 支配 肌肉 无 力 , 重 症 者 可 有 呼吸 肌 无 力 , 四 肢 膛 反 射 减弱 或 消失 。 

3) 可 伴 轻 度 感觉 异常 和 自 etl E 障 碍 

4) 脑脊液 出 现 盘 白 一 细胞 分 离 

5) 电 生 理 检查 提示 远 ee 导 洪 伏 期 延长 .传导 速度 减 慢 、 下 波 异 常 .传导 阻 灌 . 异 
Er 离散 等 。 

) 病程 有 自 限 性 。 

鉴别 诊断 :如 果 出 现 以 下 表现 . 则 一 般 不 支持 GBS 的 诊断 :显著 .持久 的 不 对 称 性 肢体 
无 力 。 名 以 膀胱 或 直肠 功能 障碍 为 首发 症状 或 持久 的 膀胱 和 直肠 功能 障碍 。@ 脑 消 液 单 核 组 
胞 数 超过 50 x 10VL。 团 脑 养 液 出 现 分 叶 核 白 细胞 。@@ 存 在 明确 的 感觉 平面 。 需 要 鉴别 的 疾病 
包括 : 肴 区 炎 .周期 性 瘫痪 、 多 发 性 肌 炎 、 背 散 灰 质 炎 .重症 肌 无 力 ,急性 横 纹 肌 洲 解 症 、 白 喉 神经 
病 .六 姆 病 、 中 呆 病 \ 周 围 神经 病 , 冶 症 性 瘫痪 以 及 中 毒性 周转 神经病 。 

1) 将 局 灰质 炎 : 起 病 时 多 有 发 热 , 肢 体 竣 痰 常 局 限于 一 侧 下 上 肢 ,无 感觉 障碍 。 

2) 急性 横 哄 性 痊 艇 炎 : 发 病 前 1~2 周 有 发 热 病史 ,起 病 急 ,1~2 日 出 现 鹤 瘫 , 受 损 平 面 以 下 
运动 障碍 伴 传 导 束 性 感觉 障碍 ,早期 出 现 尿 便 障碍 , 脑 神 
3) 低 钟 性 周期 性 准 痪 :迅速 出 现 的 四 肢 弛 组 性 次 .无 


一 
Ao 


觉 障碍 ,呼吸 肌 、 脑 神经 一 般 不 受累 ， 


a. 
py 


脑 状 液 检查 正 稼 ,血清 K’ 低 , 可 有 反复 发 作 史 。 补 钾 治 疗 有 效 。 
4) 重症 肌 无 力 (myasthenia gravis,MC): 受 累 骨 融 肌 病态 疲劳 .症状 波 动 . 晨 轻 雁 重 ,新 斯 的 


了 明 试 验 可 协助 鉴别 。 

2. AMAN ”以 广泛 的 运动 脑 神经 纤维 和 次 神经 前 根 及 运动 纤维 轴 索 病变 为 主 。 

(1) 临床 表现 :四 可 发 生 于 任何 年 龄 ,儿童 更 常 抑 , 男 女 患 病 率 相似 ,国内 患者 在 夏秋 发 病 
较 多 - 2 前台 症状: nik en 和 ite 弯曲 菌 感染 多 见 。 回 急性 起 病 ,平均 在 
E ，@ 轿 对 称 性 肢体 无 力 ,部 分 患者 有 脑 
可 : ei Sb ee 消失 与 肌 力 减退 程度 冬 一 致 。 无 
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五 


明显 感觉 异常 ,无 或 仅 有 轻微 自主 神经 功能 障碍 。 
(2) 辅助 检查 :Q@ 脑 疹 液 检查 : 同 AIDP。@@ 血 清 免 疫 学 检查 :部 分 患者 血清 中 可 检测 到 抗 神 
经 节 背 脂 GM,、GD1, 抗体 ,部 分 患者 血清 空肠 弯曲 菌 抗体 阳性 仿 电 生理 检查 :运动 神经 受累 
E ,并 以 运动 神经 轴 索 损害 明显 。 
(3) 诊断 标准 :参考 AIDP 诊断 标准 ,突出 特点 是 神经 电 生 理 检查 提示 近乎 纯 运 动 神经 受累 
并 以 运动 神经 轴 索 损害 明显 。 
3. AMSAN ”以 广泛 神经 根 和 周围 神经 的 运动 与 感觉 纤维 的 铀 索 空 性 为 卡 
(1) 临床 表现 :@ 急 性 起 病 , 平 均 在 6~12 天 达到 商 峰 ,少数 患者 在 24~48 小 时 内 达到 高 峰 。 
tian 多 有 脑 神经 运动 功能 受累 ,重症 者 可 有 呼 鹃 肌 无 力 , 呼 鹃 误 站 。 患 者 同 时 有 
或 觉 障碍 ,甚至 部 分 出 现 感觉 性 共 济 失调 。 常 有 自主 神经 功能 虹 介 
(2) 辅助 检查 :@ 脑 峭 液 检查 : 同 AIDP。@@ 血 清 免疫 分 患者 血清 中 可 检测 到 抗 神 
经 节 葵 脂 抗体 。@@@ 电 生理 检查 : 除 感觉 神经 传导 测定 可 见 感觉 神经 动作 电位 波幅 下 降 或 无 法 引 
出 波形 外 ,其 他 同 AMAN- @@ 腓 肠 神经 活检 :可 见 轴 索 变 性 和 神经 纤维 丢失 ,但 不 作为 确诊 的 必 
要 条 件 。 
(3) 诊断 标准 :参照 AIDP 诊断 标准 ,突出 特点 是 神经 电 生 理 检 查 提 示 感 觉 和 运动 神经 轴 索 
损害 明显 。 
4. MFS 与 经 典 GBS 不 同 , 以 腿 肌 麻 玫 、 共 济 失 调和 用 反射 消失 为 E 妆 临床 特点 
(1) 临床 表现 :@ 任 何 年 龄 和 季节 均 可 发 病 。@@ 前 驱 症 状 :可 有 腹 演 和 呼吸 道 感染 等 ,以 
肠 弯 曲 菌 感染 常见 . @ 和 急性 起 病 ,病情 在 数 天 至 数 周 肉 达到 商 峰 - 9 多 以 复 视 起 病 , 也 可 以 用 
四 肢 麻 森 、 眩 党 和 共 济 失调 起 病 。 相 继 出 现 对 称 或 不 对 称 性 腿 外 肌 麻 首 , 部 分 患者 有 眼 瞪 下 了 
少数 出 现 几 孔 散 大 ,但 瞳孔 对 光 反 射 多 正常 。 可 有 躯干 或 肢体 共 济 失调 , 妥 反 射 减弱 或 消失 ， 
力 正 常 或 轻 度 减退 ,部 分 有 延 能 部 肌肉 和 面部 肌肉 无 力 , 四 肢 远 端 和 面部 麻木 和 感觉 减退 ,膀胱 
功能 障碍 。 
(2) 辅助 检查 :中 脑 疹 液 检查 : 同 AIDP。@@ 血 清和 免疫 学 检查 :部 分 患者 血清 中 可 检测 到 空 
弯曲 菌 抗体 。 大 多 数 患者 血清 GQ 抗体 阳性 。@ 神 经 电 生 理 检 查 :感觉 神经 传导 测 ve 
作 电 位 波幅 下 降 , 传 导 速 度 减 慢 ; 脑 神 乡 经 到 旨 浅 可 以 天 疝 CMAR 波幅 下 降 ; 瞬 目 反 射 可 见 
R,、R; 潜伏 期 延长 或 波形 消失 。 运 动 神经 传导 和 肌 电 图 一 般 无 异常 。 电 生理 检查 非 诊断 MFS 
的 必需 条 件 。 
(3) 诊断 标准 :@@ 急 性 起 病 , 病 情 在 数 天 内 或 数 周 内 达到 高 峰 。@@ 临 床上 以 眼 外 肌 麻 辛 共 
济 失调 和 腿 反 射 消失 为 主要 症状 ,肢体 肌 力 正常 或 轻 度 减退 。@) 脑 冰 液 出 现 盘 和 白 一 细胞 分 离 。 
@@ 病 程 呈 自 限 性 。 
(4) 鉴别 诊断 :需要 鉴别 的 疾病 包括 与 GQ 抗体 相关 的 Bickerstaff 脑 干 脑 炎 、 急 性 眼 外 肌 麻 
疗 . 脑 干 梗死 . 脑 干 出 血 ,视神经 消 骼 炎 ,多 发 性 硬化 、 重 症 肌 无 力 等 
【治疗 】 
1. 一 般 治疗 
(1) 抗 感染 :考虑 有 胃 肠 道 CJ 感染 者 ,可 用 大 环 内 酯 类 抗生素 治疗 。 
(2) 呼吸 道 管理 :重症 患者 可 累及 呼吸 肌 致 呼吸 衰竭 ,应 置 于 监护 室 ,密切 观察 呼吸 情况 , 定 
时 行 血 气 分 析 。 当 肺活量 下 降 至 正常 的 25%~30% , 血 氧 饱和 度 .血气 分 压 明 显 降 低 时 ,应 尽早 
f 管 搬 管 或 气管 切 开 , 机 械 辅 助 通气 。 加 强 气 道 护理 ,定时 翻身 . 拍 彰 ,及 时 抽 吸 呼吸 道 分 泌 
物 ,保持 呼吸 道 通畅 ,预防 感染 。 
(3) 营养 支持 : 延 艇 支配 肌肉 麻 瘤 者 有 和 看 咽 困难 和 人 饮水 验 咳 , 震 给 予 龟 饲 营养 ,以 保证 每 有 
是 够 热量 ,维生素 ,防止 电解 质 闪 乱 。 合 并 有 消化 道 出 血 或 胃 肠 麻 疯 者 , 则 给 了 静脉 营养 支 持 。 
(4) 对 症 台 疗 及 并 发 证 的 防治 :重症 患 者 连续 心 电 监护 , 察 性 心动 过 速 常见 ,无需 治疗 ;严重 
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心脏 阻 滞 及 密 性 停 搏 少见 .发生 时 可 立即 植 人 临时 性 心 内 起 搏 器 。 高 血压 用 小 剂量 的 B 受 体 
阻 断 剂 治疗 , 低 血 压 可 补充 胶体 液 或 调整 患者 体位 ; 尿 湾 留 可 加 压 按摩 下 腹部 ,无 效 时 导 尿 , 便 
秘 可 给 可 剂 和 润 肠 剂 . 抗生素 预防 和 控制 了 给 积 性 肺炎 、 尿 路 感染 。 阿 片 类 药物 , 卡 马 西平 
和 加 巴 路 本 可 用 于 神经 首 的 治疗 - 

2. 免疫 治疗 

(1) 血浆 交换 (PE ): 直 接 去 除 血 桨 中 致 病因 子 如 抗体 .推荐 有 条 件 者 尽早 应 用 。 每 次 交换 量 
为 30~50mlkg ,在 1~2 周 内 进行 3~5 次 。 禁 忌 证 包括 严重 感染 心律 失常 , 心 功能 不 全 和 凝血 功 
能 障 但 等 ， 

(2) 免疫 球 蛋白 藤 脉 注射 CIVIC): 推 荐 有 条 件 者 尽早 应 用 。 临 床 表 明治 疗 AIDP 有 效 。 成 人 
剂 旺 0.4g/(kg:d), 连 用 5 天 免疫 球 蛋白 过 敏 或 先天 性 IgA 缺乏 患者 禁用 。 发 热 面 红 为 常见 的 
不 良 反 应 , 减 慢 输 液 速度 可 减轻 。 偶 有 无 菌 性 脑膜 炎 、 肾 衰 、 脑 梗死 报道 ,可 能 与 血液 茜 度 增高 
有 关 。PE 和 1VIG 为 ALDP 的 一 线 治疗 方法 ,但 联合 治疗 并 不 增加 疗效 , 故 推荐 单一 使 用 。 

(3) 糖 皮质 激 米 :目前 国内 外 对 糖 皮质 激素 治疗 GBS 仍 有 争议 。 对 于 无 条 件 行 IVIG 和 PE 
治疗 的 患者 可 试用 申 泌 尼龙 500mg/d ,静脉 滴 注 ,连用 5 日 后 逐渐 减 量 ,或 地 塞 米松 10mgyd ,静脉 
滴 注 ,7~10 天 为 一 个 疗程 。 

3. 神经 营养 ”应 用 B 族 维生素 治疗 ,包括 维生素 B, 、 维 生 素 Ba。 维生素 Be 等 。 

4. 康复 治疗 ”病情 稳定 后 .早期 进行 正规 的 神经 功能 康复 锻炼 ,包括 被 动 或 主动 运动 、 理 
疗 . 针 儿 及 按摩 等 ,以 预防 失 用 性 肌 鞭 缩 和 关节 挛缩 。 

【预后 】 

本 病 具有 自 限 性 ,预后 较 好 , 瘫痪 多 在 3 周 后 开始 恢复 ,多 数 患者 2 个 月 至 1 年 内 恢复 正常 ， 
约 10% 患者 遗留 较 严 重 后 遗 症 。GBS 病死 率 约 5% ,主要 死 于 呼吸 衰竭 ,感染 、 低 血压 、 严 重心 
律 失常 等 并 发 症 。60 岁 以 上 ,病情 进展 迅速 .需要 辅助 呼吸 以 及 运动 神经 波幅 降低 是 预后 不 民 
的 危险 因素 。 


轨 、 避 性 类 性 脱 血 稍 性 多 发 性 神经 根 神经 病 

慢性 炎 性 脱 稀 藉 性 多 发 性 神经 根 神经 病 (chronic inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy， 
CIDP) 又 叫 慢 性 Guillain-Barré 综合 征 ,是 一 组 免疫 介 导 的 炎 性 脱 艇 鞘 疾 病 ， 呈 慢 性 进展 或 复发 
性 病程 ,多 们 有 脑 硝 液 蛋 揣 一 细胞 分 离 , 电 生理 表现 为 周 轩 神 经 传导 速度 减 慢 、 传 导 阻 淳 及 异常 
波形 离散 ;病理 显示 有 入 纤 维 多 灶 性 脱 航 蒜 .神经 内 膜 水 种. 炎 细胞 浸润 等 特点 ;大 部 分 对 免疫 
治疗 反应 良好 。CIDP 发 病 率 较 AIDP 低 ,分 类 包括 经 典型 和 变异 型 ,后 者 少见 ,如 纯 运 动 型 纯 
感觉 型 远 端 获得 性 脱 髓 精 性 对 称 性 神经 病 (distal acquired demyelinating symmetric neuropathy, 
DADS)、 多 灶 性 获得 性 脱 髓 畏 性 感觉 运动 神经 病 (multifocal acquired demyelinating sensory and 
motor neuropathy, MADSAM ,或 称 Lewis-Sumner 综合 征 ) 等 。 

【 病因 及 发 病 宙 制 】 

本 病 发 病 机 制 未 明 , 与 AIDP 相似 而 不 相同 。CIDP 体内 可 发 现 B - 征管 蛋白 抗体 和 馆 鞘 结 
合 糖 从 自 抗体 , 却 未 发 现 与 AIDP 发 病 密切 相关 的 针对 空肠 弯曲 菌 及 巨细 胞 病毒 等 感染 因子 免 
疫 反 应 的 证 据 。 

【病理 】 


炎症 反应 不 如 AIDP 明显 , 脱 能 靖 与 入 精 再 生 并 存 ,Schwann 细胞 再 生 呈 - 
轴 索 损伤 也 常见 。 
【 临床 表现 】 
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向 近 端 发 展 。 一 般 不 累及 延 艇 肌 致 吞咽 困难 ,呼吸 困难 更 为 少见 di 人 自主 神经 功能 
障碍 ,表现 为 体位 性 低 血 压 、 括 约 肌 功 能 障碍 及 心律 失常 等 。 查 体 示 四 有 上 股 肌 力 减 退 , 肌 张力 低 ， 
伴 或 不 伴 肌 蓉 缩 ,四 肢 腿 反射 减弱 或 消失 ,四 有 上肢 末梢 性 感觉 减退 或 消失 , 腓 肠 肌 可 有 压痛 ,Kernig 


征 可 阳性 。 

[ 辅助 检查 】 

1. 脑脊液 检查 ”80% ~90% 的 患者 存在 脑 疹 液 和 蛋白 一 细胞 分 离 , 企 自 仿 蕴 波 动 于 0.75~2g/]L， 
病情 严重 程度 与 脑脊液 蛋白 含 重 呈 正 相 关 。 少 数 CIDP 患者 仿 自 舍 全 正常 ,部 分 思考 窒 克 隆 带 
阳性 。 


2. 电 生 理 检查 ”早期 行 EMG 检 查 有 神经 传导 速度 减 慢 ,F 波 浴 伏 期 延长 ,提示 脱 镀 缚 病变 ， 
发 病 数 月 后 30% 患者 可 有 动作 电位 波幅 减低 提示 轴 索 变性 

3. 腓 肠 神经 活检 可见 反 复 节 段 性 脱 艇 和 鞘 与 再 生 形 成 的 " 洋 签 头 样 " 改变 ,高 度 提示 
CIDP。 

【诊断 及 鉴别 诊断 】 

CIDP 的 诊断 目前 仍 为 排除 性 诊断 。 符 合 以 下 条 件 的 可 考虑 本 病 :D 钙 状 进展 超过 8 周 ， 
慢性 进展 或 缓解 复发 ;@ 临 床 表现 为 不 同 程度 的 肢体 无 力 ,多 数 旺 对 称 性 .少数 为 非 对 称 性 (如 
MADSAM), 近 端 和 远 端 均 可 累及 ,四 肢 妥 反射 减弱 或 消失 , 伴 有 这 首 ;@ 脑 痊 液 重 
白 一 细胞 分 离 ;@ 电 生理 检查 提示 周围 神经 传导 速度 六 < 与 :从 波形 岗 散 ;@@ 除 外 其 
他 原因 引起 的 周围 神经 病 ;@ 糖 皮质 激素 治疗 有 效 - 

应 注意 与 以 下 疾病 鉴别 : 

1. 多 灶 性 运动 神经 病 (multifocal motor neuropathy,MMN ) 是 以 运动 神经 末端 受累 为 主 上 

行 性 周围 神经 病 ,临床 表现 为 慢性 非 对 称 性 肢体 远 端 无 力 ,以 上 及 为 主 ， E 常 。 

2. 进行 性 背 肌 萎缩 症 (progressive spinal muscular atrophy, PSMA ) 也 为 组 慢 进 展 病程 但 运 
动 障碍 不 对 称 分 布 ,有 肌 束 震 额 ,无 感觉 障碍 。 神 经 电 生 理 示 NCV 正常 ,EMG 可 见 纤 额 波及 巨 
大 电位 。 

3. 遗传 性 运动 感觉 性 神经 病 (hereditary motor sensory and neuropathy, HMSN) 一 - 般 有 遗传 
家 族 史 ,党 合并 有 手足 残缺 ,色素 性 视网膜 炎 等 。 人 确诊 需 依靠 神经 活检 

4. 其 他 约 1/4 的 CIDP 患 者 可 伴 有 结缔 组 织 病 , 如 系统 性 红 琉 狼 姜 、 血管 炎 .干燥 综合 
征 及 副 蛋 白 血 症 .淋巴 癌 等 。 同 时 应 与 血 中 啉 病 ,慢性 代谢 性 神经 病 及 糖 永 病 性 周 轩 神经 病 
鉴别 。 

治疗 】 

. 糖 皮质 激素 CIDP 首选 治疗 药物 。 
ee + 或 直接 改口 服 泌 尼 松 1mg/ (kg*d)， 清晨 顿 服 ,维持 1~2 个 月 后 逐渐 减 量 ;或 地 赛 米 松 
10~20mg/d ,静脉 泣 注 ,连续 7 天 ,然后 改 为 泌 尼 松 Img/(kg':d) ,清晨 顿 服 , 维 挝 1~2 个 月 后 逐渐 减 
量 ; 也 可 以 直接 口服 泌 尼 松 lmg/ (kg*d), 清晨 顿 服 ,维持 ]~2 个 月 后 逐渐 减 明 。 上 述 疗法 口服 这 
尼 松 减 量 直 至 小 剂量 (5-10mg) 均 需 维持 半年 以 上 ,再 酌情 停 药 

2. 血浆 交换 (PE) 和 静脉 注射 免疫 球 蛋 白 (IVIG) PE 每 个 疗程 3~5 次 ， ee 3 天 ,每 次 

交换 量 为 30ml/kg ,每 月 进行 1 个 疗程 。 约 半数 以 上 患者 天 剂量 IVIG 治疗 有 效 ,一 般 用 IVIG 04g/ 
,连续 3~5 天 为 一 个 疗程 。 每 月 重复 1 次 ,连续 3 个 月 ,有 条 件 或 病情 ee 可 延长 应 用 
主意 的 是 ,在 应 用 IVIG 后 3 周 内 ,不 能 进行 血浆 交换 。 
3. 以 上 治疗 效果 不 理想 ,或 产生 激 索 依赖 或 激 泰 无 法 而 受 着 ,可 试用 免疫 抑制 剂 如 环 供 陋 
胺 . 硫 唑 味 聆 .环抱 崇 A. 甲 气 蝶 叭 等 。 临 床 较为 常用 的 是 令 唑 喇叭 ,使 用 方法 为 1-3mg/(kg'd)， 
分 2-~3 次 口服 
4. 神经 营 可 应 用 B 族 维 生 厌 治疗 ,包括 维生素 B, .维生素 B， 维 生 泰 B 等 : 


出 
a 


甲 泌 尼 龙 500~1000mg/d, 散 脉 滴 注 ,连续 3~5 天 后 
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5. 对 症 治疗 ”有 神经 痛 者 ,可 应 用 卡 马 西平 . 阿 米 替 林 、 曲 马 朱 、 加 巴 喷 丁 、 普 瑞 巴 林 等 。 

6. 康复 治疗 ”病情 稳定 后 ,早期 进行 正规 的 神经 功能 康复 锻炼 ,以 预防 失 用 性 肌 菱 缩 和 关 

【预后 ] 

约 10% 的 CIDP 患者 因 各 种 并 发 症 死 于 发 病 后 2~19 年 ,完全 恢复 者 仅 占 4%, 神 经 系统 症 
状 较 轻 ,能 正常 生活 工作 的 病例 约 占 609% .不 能 正常 工作 及 生活 者 占 8%, 卧床 不 起 或 需 依靠 轮 
椅 首 占 18%- 


( 肖 波 ) 


1. 周 图 神经 的 定义 是 什么 ? 


J 


需要 与 哪些 疾病 相 鉴 别 ? 
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概 述 
自主 神经 系统 (automatic nervous system) SE i * 风 大 信和 组 民 主要 支配 


心肌 ,平滑 肌 , 内 脏 活 动 及 腺 体 分 沁 ,不 受 
为 自主 神经 。 

副交感 神经 兴奋 引起 一 种 通过 休息 和 放松 来 维持 器 官 功 能 的 反应 ,有 具体 表现 为 心率 减 慢 、 
每 分 钟 血 流量 减少 .血压 下 降 .基础 代谢 率 降 低 及 肾上腺 素 释 放 减 少 . 血 答 扩 张 .膀胱 收缩 . 肠 蜂 
动 增加 和 瞳孔 缩小 。 而 交感 神经 兴奋 引起 一 种 使 器 官 处 于 行使 或 抵御 所 有 进攻 和 应 激 状 态 的 
反应 ,也 称 强化 作用 ,其 特征 为 肾上腺 素 释 放 增 加 心率 加 快 、 血 讨 升 高 经 过 上 骨 靛 肌 和 肺 的 循环 
血 量 增加 、 血 糖 升 高 .内脏 循 环 血 量 减 少 、 肠 蠕动 抑制 、 尿 涨 留 . 输 裂 和 瞳孔 扩大 。 

自主 神经 在 大 脑 皮质 及 下 丘脑 的 支配 和 调节 下 ,相互 协调 .相互 持 抗 ,共同 调节 正常 生理 功 
能 ,维持 机 体内 环境 的 稳定 - 自主 神经 系统 分 为 中 枢 部 分 和 周 半 部 分 。 中 概 部 分 包括 大 脑 皮 质 
各 区 的 自主 神经 代表 区 ,自主 神经 皮质 下 调节 中 枢 一 一 下 顾 脑 、 脑 十 砷 | 浓 局 。 其 中 中 脑 、 延 髓 和 
骨 艇 发 出 副交感 神经 节 前 纤维 , 胸 . 腰 艇 侧 角 发 出 交感 神经 节 前 纤维 - 

自主 神经 系统 是 神经 系统 重要 组 成 成 分 之 一 ,因此 中 枢 或 周围 神经 病变 伴 有 自主 神 
经 功能 障碍 的 症状 ,而 全 身 各 系统 的 病变 时 也 有 自主 神经 功能 障碍 的 表现 。 本 章 主要 介绍 常见 
的 以 自主 神经 功能 障碍 为 突出 表现 的 独立 疾病 和 综合 征 。 


点 所 控制 ,所 以 称 


所 


雷诺 病 (Raynaud disease,RD) 又 称 肢 端 动脉 痉挛 病 ,1862 年 由 法 国学 者 Raynaud 首先 描 
述 ,是 阵 发 性 肢 端 小 动脉 痉挛 而 引起 的 局 部 缺 血 现象 ,表现 为 四 肢 未 端 ( se 
肤 苍白 ,发 缂 继 之 皮肤 发 红 , 伴 感觉 异常 ( 指 或 趾 疼 痛 ), 多 见于 青年 女性 , 寄 冷 或 情绪 激动 可 
诱发 。 

【 病因 及 发 病 机 制 】 

目前 认为 雷诺 病 是 肢 端 小 血管 对 寒冷 和 应 激 的 过 度 反 应 ,其 病因 及 发 病 机 人 制 不 清 , 可 能 与 
人 

. 交感 神经 功能 北 乱 “” 当 受到 寒冷 等 刺激 时 , 指 ( 趾 ) 血管 痉挛 性 或 功能 性 闭 赛 引起 肢 
局 证 et 皮肤 苍白 ;血管 扩张 时 局 部 血液 淤 滞 引 起 皮肤 发 绀 。 
2. 血管 敏感 性 因素 肢 端 动脉 本 身 对 寒冷 的 敏感 性 增加 所 致 。 

3. 血管 壁 结构 因素 “血管 壁 组 织 结构 改变 可 引起 正常 血管 收缩 或 对 血 中 肾上腺 索 出 现 异 

常 反 应 。 


4. 遗传 因素 ” 某 些 患者 的 家 系 中常 有 血管 痉 窑 现象 的 家 必 。 
【病理 】 


ee ;下 中 ) 动脉 辟 喧 可 无 病理 


改变 


So es 到 后 期 或 病情 凡 重 誉 可 发 现 


小 动脉 内 膜 增生 过 或 血栓 形成 , 许 华 有 局 
部 组 织 营养 障碍 ， pe () ;3 负 病 。 随 着 应 村 形成 和 机 ,毛细 血管 旦 江帆 .扭转 ,动脉 痉挛 性 
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狭窄 ,静脉 则 呈 扩 张 充 血 

【 临床 表现 】 

1. 多 发 生 于 青年 女性 ,20~30 岁 , 男 女 比例 为 1 : 5。 多 于 寒冷 季节 发 病 , 起 病 隐 匿 ,也 可 突 
发 ,每 日 发 作 3 次 以 上 .每 次 持续 1 分 钟 到 数 小 时 ,可 自行 缓解 。 寒 冷 .情绪 变化 可 诱发 , 回 到 温 
暖 环境 .温水 浴 . 揉 控 和 挥动 趾 重 
程度 相关 。 

2 临床 主要 表现 为 问 砍 性 肢 端 血管 竣 挛 . 伴 有 疼痛 及 感觉 异常 ,典型 临床 发 作 可 分 为 三 期 : 

(1) 缺 血 期 :当局 部 过 冷 或 情绪 激动 时 , 双 侧 手指 或 足 趾 . 鼻 尖 \ 外 耳 对 称 性 的 从 末端 开始 苍 
自 变 凉 , 肢 端 皮 温 隆 低 ,同时 皮肤 出 冷汗 , 系 小 动脉 痉挛 所 致 。 常 伴 有 蚁 行 感 麻木 感 或 疼痛 感 ， 
常 持 续 数 分 钟 至 数 小 时 。 

(2) 缺 气 期 :局 部 缺 血 期 继续 . 仍 有 感觉 障碍 和 皮 温 降低 , 毛 细 血 管 扩张 淤血 , 肢 端 青紫 , 界 
限 清楚 ,疼痛 ,持续 数 小 时 至 数 日 后 消退 或 转 入 充血 期 。 

(3) 充血 期 :动脉 充血 ,皮肤 温度 上 升 .皮肤 潮红 ,然后 恢复 正常 。 部 分 患者 开始 即 出 现 青紫 
而 无 郊 白 或 从 站 后 即 转 为 潮红 ,也 可 由 苍白 或 青紫 之 后 即 恢复 正常 。 晚 期 指 尖 偶 有 溃疡 或 坏 让 ， 
肌肉 可 有 轻 度 萎缩 。 

3. 大 多 数 患者 仪容 及 手指 ,不 到 1/2 的 患者 可 同时 累及 足 趾 , 仅 累及 足 趾 的 患者 极 少 。 有 
此 患者 可 累及 各 尖 .外耳 .耐烦 . 乔 . 口 层 . 胸 部 及 乳头 等 。 疾 病 早期 仅 1~2 个 手指 受累 ,后 期 则 


! 


多 个 手指 受累 并 内 及 足 趾 . 每 次 发 作 不 一 定价 及 相同 的 手指 或 是 由 。 
4. 体格 检查 ” 除 指 ( 趾 ) 发 凉 . 手 部 多 汗 外 .其 余 正常 。 梯 动脉 . 尺 动脉 足 背 动脉 及 用 后 动 


脉搏 动 均 存 在 。 

【 辅助 检查 】 

1. 彩色 多 普 勒 超声 可 发 现 寒冷 刺激 时 手指 的 血 流量 减 少 。 

2. 激发 试验 od 

(1) 冷水 试验 : 指 ( 趾 ) 浸 入 4 冷水 中 1 分 钟 ,75% 可 诱发 颜色 变化 ,或 将 全 身 暴露 于 窒 
环境 ,同时 将 手 浸 于 10~15 人 水 中 ,发 作 的 阳性 率 更 高 。 

(2) 握拳 试验 :两 手 握拳 1.5 分 钟 松 开 手指 后 .部 分 患者 可 出 现 发 作 时 的 颜 色 改 变 。 

3. 指 动脉 造影 ”分 别 在 冷 刺激 前 后 做 指 动 脉 造影 ， 如 发 现 血 管 痉挛 ,可 动脉 内 注射 盐酸 妥 
拉 唑 啉 后 再 次 造影 ,了 解 血管 痉挛 缓解 情况 。 造 影 可 以 显示 动脉 内 膜 增 厚 、. 管 腔 狭 宗 , 偶 见 动脉 
闭 寒 。 

4. 其 他 ”血沉 应 作为 常规 检查 ， 如 增 快 则 支持 继 发 性 雷诺 现象 。 微 循环 检查 、C- 反应 蛋白 、 
免疫 指标 检测 、 神 经 传导 速度 及 手 部 X 线 检查 有 助 于 鉴别 诊断 。 

【 诊断 与 鉴别 诊断 】 

1. 诊断 要 点 ”典型 临床 表现 ,发 病 年 龄 性 别 、 寒 冷 及 情绪 改变 可 诱发 , 双 侧 受 毗 ,以 手指 
多 见 ,界限 分 明 的 苍白 .青紫 及 潮红 等 变化 ;@ 病 史 2 年 以 上 ;@ 无 其 他 引起 血管 痉挛 发 作 疾 病 
的 证 据 。 

2. 鉴别 诊断 

(1) 雷诺 现象 (Raynaud phenomenon， RP): 是 指 继 发 于 其 他 疾病 的 肢 端 动 脉 痉挛 现象 ， 
常见 于 血栓 闭塞 性 脉 管 炎 自体 免疫 性 疾病 (如 硬 皮 病 . 皮 肌 炎 .系统 性 红斑 狼疮 .类 风湿 关 
节 炎 及 结 节 性 动脉 炎 等 ) 疹 散 空 油 症 .前 斜 角 肌 综 合 征 、 跑 管 综合 征 和 销 、\ 砷 中 毒性 周围 神 
经 炎 的 患者 ,也 可 见于 吸烟 .手足 外 伤 .长 期 劳损 ( 如 经 常 使 用 震动 工具 作业 的 工人 )\ 长 期 接 
触 某 些 化 学 品 ( 如 聚 毛 乙烯 ) 以 及 应 用 某 些 药物 (如 B 受 体 阻 滞 剂 麦角 胺 和 化 疗 药物 ) 的 人 
群 ( 表 16-1)。 
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表 16-1 需 诺 病 与 雷诺 现象 的 鉴别 


雷诺 病 雷诺 现象 
20-30 岁 30-40 岁 
绝 大 多 数 为 女性 男性 发 病 较 原 发 性 者 多 
严重 程度 较 轻 较 严 重 
组 织 坏 死 少见 常见 
分 布 对 称 ,双手 和 双 足 仿 对 称 
甲 皱 毛细 血管 : 常 扩张 . 管 腔 不 规划、 血管 禅 增 大 
病因 不 明 结缔 组 织 病 .血管 性 及 神经 血 答 性 疾病 .高 凝 状 态 、 血 液 病 、 肿 
瘤 .药物 .损伤 等 


(2) 肢 端 发 绀 症 :表现 为 双手 . 足 肢 端 对 称 发 绀 , 宕 冷 .情绪 激动 加 重 ,温暖 环境 可 咯 缓解 ,不 


能 完全 消失 ,无 界限 分 明 的 苍白 .青紫 及 潮红 变化 ,不 会 出 现 肢 端 坏死 。 


【治疗 】 

治疗 目的 是 预防 发 作 ,缓解 症状 ,防止 肢 端 溃疡 发 生 - 

1. 预防 发 作 “” 四 保暖 不 限于 手足 ,注意 全 身 保 暖 , 尽 量 减 少 肢 体 鞭 串 在 寒冷 中 的 机 会 ,最 好 
在 气候 温暖 和 干燥 的 环境 工作 ;四 避免 精神 紧张 和 情绪 激动 ;@ 避 人 狗 指 ( 趾 ) 损 伤 及 引起 溃疡 ; 
国 吸 烟 者 应 绝对 戒烟 ;@@ 有 条 件 时 可 作 理 疗 , 冷 . 热 交 蔡 治 疗 ;@ 加 强 锻炼 ,提高 机 体 耐寒 能 力 。 

2. 药物 治疗 “经 一 般 治疗 无 效 ,血管 疗 挛 发 作 影 响 患者 日 常生 活 或 工作 ,以 及 出 现 了 指 
( 趾 ) 营养 性 病变 时 应 考虑 药物 治疗 。 

(1) 钙 通 道 阻 滞 剂 :能 使 血管 扩张 ,增加 血 流量 ,为 目前 最 常用 的 首选 药物 。QD 人 硝 茶 地 平 :为 
治疗 首选 药物 ,作用 为 扩张 周围 血管 ,使 血管 痉挛 的 发 作 次 数 明显 减少 ,其 至 可 完全 消失 。 口 服 
每 次 20mg,3 次 /日 。 不 良 反 应 为 面部 发 红 发热. 头痛、 踪 部 水 肿 .心动 过 速 等 。 为 减轻 不 良 反 
应 可 使 用 硝 茉 地 平缓 释 剂 ,如 不 能 应 用 缓 释 剂 可 选用 尹 拉 地 平和 氮 毛 地 平 ;@ 维 拉 帕 米 : 口 服 每 
次 45~90mg,4 次 /日 。 

(2) 血管 扩张 剂 :长 期 以 来 一 直 作为 主要 治疗 用 药 ,对 原 发 性 者 疗效 绞 好 ,对 病情 较 重 的 患 
者 疗效 较 差 。@H 草 酸 茶 哮 胺 :为 5- 羟色胺 受 体 持 抗 剂 ,具有 较 轻 的 周围 血管 扩张 作用 。 用 法 : 
服 每 次 0.2g,3 次 /日 ,可 缩短 发 作 时 间 及 减轻 疼痛 ;@ 烟 酸 肌 酬 : 可 缩短 发 作 时 间 及 减少 发 作 次 
数 ,但 服药 3 个 月 后 疗效 才 明 显 , 用 法 为 40g/d;@ 利 血 平 :0.25mg/d, 分 3 次 口服 ,也 可 动脉 内 给 
药 ,但 疗效 并 不 优 于 口服 ; 国 甲 基 多 巴 :可 用 于 冶 挛 明显 或 中 部 水 肿 者 ,250mg ,口服 ,3 次 /日 ; 
全 盐酸 妥 拉 唑 啉 :口服 每 次 25~50mg,3 次 /日 ,局 部 如 有 疼痛 或 溃疡 形成 ,用 药 后 无 不 良 反应 可 
加 至 100mg,3 次 /日 ,主要 不 良 反应 为 体位 性 低 血压 ;@@ 四 村 碱 :口服 每 次 30~60mg,3 次 /日 
其 他 如 盐酸 酚 茶 明 .已 酮 可 可 碱 等 有 -一定 疗效 。 

(3) 前 列 腺 素 : 前 歼 环 素 (PGL) 和 前 列 地 尔 (PGE, ) 具 有 较 强 的 扩张 血管 和 抗 血 小 板 聚 集 作 用 ， 
对 难 治 者 疗效 较 好 。PGI, 类 药 如 : 伊 洛 前 列 素 , 用 法 为 每 分 钟 0.5-24g/kg, 静 滴 持 续 5~12 小 时 ， 
3~6 天 为 一 个 疗程 ,大 多 数 患 者 疗效 可 持续 6 周到 半年 。 此 药 且 前 作为 治疗 的 次 选 。 

(4) 其 他 药物 治疗 :严重 坏 瘤 继 发 感染 者 ,应 合理 使 用 抗生素 治疗 ， 伴 发 严重 使 皮 病 的 患者 
可 用 低 分 子 布 旋 糖 酥 静脉 滴 注 。 巴 比 妥 类 镇 静 药 及 申 状 腺 素 也 有 减轻 动脉 疼 宰 作用 ， 

充血 期 的 治疗 主要 以 调整 自主 神经 药物 及 中 药 治 闻 为 主 ,常用 药物 有 B 族 维 生 素 及 谷 维 索 
等 。 中 药 以 活血 助 阳 为 主 ,可 用 温 经 回 阳 通 瘀 汤 .复方 丹参 注射 液 . 毛 冬 青 等 

3. 其 他 治疗 ”人 外 科 治 疗 : 对 病情 严重 ., 难 治 性 患者 ,可 考虑 伙 感 神经 切除 术 , 或 应 用 长 效 
普 鲁 卡 因 阻 沾 ;@@ 血 浆 交 换 治疗 ;名 条 件 反 射 和 生物 反馈 疗法 等 


第 十 六 章 ， 自 主神 经 系统 疾病 
第 二 节 ”红斑 性 肢 痛 症 


红 班 性 胶 痢 辣 : ( (ervthromelalgia ) 是 是 一 种 少见 的 病因 不 明 的 阵 发 性 血管 扩张 性 疾病 。 其 特征 
为 肢 端 皮肤 阵 发 性 皮 温 升 高 潮红、 肿胀 : 生 剧 烈 的 烧灼 样 疼痛 ,以 足 趾 、 足 底 为 著 , 环 境 温 
度 升 高 可 诱发 或 加 剧 . 温 度 降低 可 使 疼痛 缓解 。 

[ 病因 与 发 病 宙 制 】 

本 病 的 病因 和 发 病 机 制 尚 不 清楚 目前 研究 提示 ,由 于 微 循环 调节 功能 障碍 ,毛细 血管 前 
括约肌 持续 收缩 .动议 脉 短路 ,局 部 血液 灌注 节 增 加 ,营养 通路 血管 内 灌注 基 不 足 , 引 起 局 部 组 
织 缺 血 缺 氧 , 最 终 出 现 患 处 组 织 高 清 主 和 和 缺 血 缺 氧 并 存 的 现象 ， 引起 皮肤 红肿 、 温度 升 高 和 剧 
痛 , 组 织 代谢 产物 使 血管 扩张 加 .进一步 加 重症 状 。 

通常 分 原 发 性 红 老 性 肢 痛 症 [ 肢 痛 症 和 遗传 性 红斑 性 肢 痛 症 。 原 发 性 可 在 任 
何 年 龄 起 阁 ; 继 发 性 则 多 见于 和 骨 条 (如 红细胞 增多 症 、 血 小 板 增多 症 等 ) 和 自身 性 免 
疫 性 疾病 ,也 可 见于 多 发 性 硬化 .次 丹 疾 病 糖尿病、AIDS 等 疾病 ,此 外 感染 应 用 某 些 药物 和 更 
中 毒 aa mis re 多 有 家 族 史 ,研究 证 明 钠 
疯子 通道 亚 单 位 的 基因 发 变 或 者 表达 异常 与 本 病 有 关 。 

临床 表现 ] 

.多 见于 青年 ,夏季 发 病 .冬季 缓解 。 表 现 双 侧 肢 端 对 称 出 现 皮肤 阵 发 性 皮 温 升 高 ,皮肤 漳 
红 Wine ik I 次 数 多 ,可 持续 数 分 钟 、 数 小 时 或 数 日 。 
疼痛 以 足 最 ， 和 eet 肢 端 下 垂 马 em 
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障碍 。 
3. 体检 ec 
和 多 汗 , 足 背 动 脉 与 肥 后 动脉 捧 动 略 增 强 。 反复 发 作者 可 见 皮肤 与 指甲 变 厚 。 
ge WN 
诊断 依据 “加 成 年 期 发 病 ;@ 出 现 ; 现 肢 端 对 称 以 足 为 主 的 阵 发 性 红 、 肿 、 热 , 痛 ;无 局 部 局 
me ee 、 站 谤 和 运动 后 疼痛 加 剧 ‖ , 冷 数 . 抬 高 患 肢 和 休息 后 疼痛 减轻 ;加 原 发 性 及 遗传 
性 需 排 除 可 引起 继 发 性 红斑 性 肢 痛 症 的 原 发 病 。 
2， 鉴别 诊断 ”对 于 每 个 首发 病例 .应 积极 排除 血栓 闭塞 性 脉 管 炎 、 糖 尿 病 | 周围 神经 病 
及 涯 诺 病 等 。 红 斑 性 肢 痛 症 有 时 是 红细胞 增多 症 、 血 小 板 增多 症 症 等 疾病 的 首发 症状 ,应 注意 
鉴 


(CD 雷诺 病 : 多 见于 青 青年 女性 ,是 由 肢 端 局 部 缺 血 所 致 ,寒冷 是 主要 诱因 。 临 床 表现 主要 为 
苍白 ,发绀 .潮红 及 局 部 温度 低 。 
(2) 血栓 闭塞 性 脉 管 炎 : 多 见于 中 青年 男性 ,20-40 岁 之 问 发 病 ,多 在 寒冷 季节 发 病 ,主要 表 
现 动 脉 缺 血 症状 。 可 分 为 局 部 缺 血 期 营养 障 得 期 及 坏 冶 期 。 出 现 间 吹 性 跨行 .皮肤 苍白 、 发 绒 
及 是 萌动 脉 捕 动 减弱 (或 消失 ). 足 部 干 性 坏 冯 溃疡 等 表现 ,疼痛 较 剧 烈 。 
(3) 小 腿 红 玉 病 :寒冷 为 发 病 诱因 , 红 坟 以 小 腿 为 主 ， 无 明显 疼痛 。 
(4) 糖尿 病 周 肘 神 经 病 ; 起 病 缓慢 ,可 内 及 任何 周围 神经 ,一 般 下 上 肢 重 于 上 眩 ， 以 疼痛 或 感 
隘 但 为 主 , 夜 间 明 显 . 
【治疗 】 
1. 一 般 治 疗 ”急性 期 应 时 床 休息 , 抬 高 患 肢 , 局 部 冷 表 可 暂时 缓解 疼痛 。 急 性 期 后 ,应 避免 
过 热 和 任何 引起 局 部 血管 扩张 的 刺激 。 


EE, 放 
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2. 药物 治疗 

(1) 阿司匹林 :对 继 发 于 血小板 增多 症 等 血液 疾病 的 红 班 性 胶 猎 症 吕 者. 可 口服 小 剂量 阿 司 
匹 林 50~100mg/d。 

(2) B- 受 体 阻 滞 剂 : 普 蔡 洛 尔 (propranolol)20~30mg ,中 服 ,3 次 /日 可 减轻 大 部 分 患者 疼痛。 

(3) 5- 产 色 胺 再 摄取 抑制 剂 :部 分 患者 对 此 类 药物 极为 敏感 ,如 1 交 拉 法 举 (venlafaxine) 
18.75~75mg,2 次 / 日 或 舍 曲 林 25~200mg,1 次/ 日- 

(4) 前 列 腺 素 : 可 松弛 毛细 血管 前 括约肌 ,改善 营养 通路 内 的 血液 循环 ,缓解 症状 , 米 索 前 列 
醇 (misoprostol)400ug 口服 ,2 次 /月 或 PCE, PCT 租 滴 ,从 小 剂 旺 开始 .逐渐 增 大 剂 是 。 

(5) 其 他 :三 环 类 抗 抑郁 药物 ( 阿 米 替 林 ,内 米 哄 ). 钙 通道 阻 淖 剂 ( 尼 划 地平. 地 尔 硫 )、 加 巴 喷 
村、 毛 硝 西洋 .血管 收缩 剂 .激素 .自主 神经 调节 剂 ,维生素 类 及 利 血 纤 与 抠 内 峻 联合 应 用 等 也 对 
红斑 性 肢 痛 证 患者 有 治疗 作用 - 

(6) 中 药 治疗 :方剂 较 多 ,如 加 味 龙 胆 海 肝 汤 等 ;局 部 可 以 应 用 中 草药 外 数 ， 

3. 物理 疗法 ”用 超声 波 或 超短波 治疗 ,也 可 用 短波 紫外 线 照射 的 方法 。 

4. 封闭 疗法 ”方法 有 :选中 上 做 环 状 封闭 ;@@ 钥 部 硬 膜 外 封闭 ;@@ 腰 交感 神经 节 阻 滞 。 

5. 外 科 治 疗 ”个别 病例 各 种 治疗 无 效 的 ,疼痛 明显 的 可 选 外 科 于 术 治 疗 。 

6. 对 于 继 发 性 红斑 性 肢 痛 症 患者 ,应 同时 积极 治疗 原 发 疾病 


第 三 节 ” 面 偏 侧 鞭 缩 症 


面 偏 侧 萎缩 症 (facial hemiatrophy) 是 一 种 病因 未 明 的 、 进 行 性 发 展 的 偏 侧 组 织 营养 障碍 性 
疾病 ,表现 为 一 侧面 部 慢性 进行 性 组 织 萎缩 ,如 范围 扩大 可 昧 及 报 干 和 上 肢体 , 称 为 进行 性 半 侧 萎 
缩 症 (progressive hemiatrophy )- 

【 病因 与 发 病 机 制 】 

病因 不 明 。 有 学 者 认为 ,患者 存在 某 种 特定 的 控制 交感 神经 的 基因 缺陷 ,这 种 缺陷 的 基因 
在 生长 到 一 定时 期 时 表达 ,引起 交感 神经 受 损 导 致 面部 组 织 发 生 神 经 营养 不 良 , 继 而 出 现 局 部 
面部 组 织 萎 缩 , 也 可 能 与 外 伤 . 全 身 或 局 部 感染 及 内 分 沁 失 调 等 因素 有 关 。 

【病理 】 

本 病 首先 累及 结缔 组 织 , 特 别 是 面部 皮下 脂肪 组 织 最 先 受 累 ,随后 逐渐 发 展 扩大 累及 皮肤 、 
皮脂 腺 和 毛发 , 重 者 可 侵犯 到 软骨 骨骼 .肾脏 和 大 脑 半 球 。 病 变 多 为 单 侧 , 局 部 组 织 活检 镜 下 
可 见 皮肤 各 层 , 尤 其 是 乳头 层 萎缩 ,结缔 组 织 减少 ,肌纤维 变 细 , 横 纹 减少 ,但 肌纤维 数量 不 减少 
且 保 持 其 收缩 力 。 

【 临床 表现 】 


见 。 病 情 发 展 的 速度 不 定 , 有 时 在 进展 数 年 至 十 余年 后 趋向 缓解 ,但 伴 发 癫痫 者 可 能 持续 进展 。 

2. 病 初 , 患 侧 面部 可 有 感觉 异常 .感觉 迟钝 或 疼痛 。 萎 缩 过 程 可 以 从 一 侧面 部 任何 部 位 开 

人 ,以 眶 部 . 若 部 较为 多 见 ,逐渐 扩展 到 同 侧面 部 及 贫 部 ,与 对 侧 分 界 清晰 , 常 呈 笨 状 并 与 中 线 半 

行 。 患 侧 皮 肤 萎 缩 , 非 薄 .光滑 , 常 伴 脱发 .色素 沉着 .白斑 .毛细 血管 扩张 和 皮下 组 织 消失 。 友 
肤 皱 缩 .毛发 脱落 呈 “ 刀 痕 样 " 凌 缩 是 本 病 特 殊 表 现 。 后 期 病变 可 累及 再 肌 , 喉 肌 、 软 腾 等 ;严重 
者 患 侧 的 面部 骨 和 髋 甚至 大 脑 半 球 可 萎缩 ,甚至 发 展 到 偏 身 痿 缩 。 

3. 部 分 患者 出 现 Horner 征 , 虹 膜 色 素 减 少 ,眼球 炎症 , 继 发 性 青光眼 等 

4. 本 病 常 与 硬 皮 病 .进行 性 脂肪 营养 不 良 有 关 或 并 存 , 脑 组 织 受 累 可 以 有 六 病 或 偏 头 痛 发 作 、 

[ 辅助 检查 】 

X 线 片 可 发 现 病变 侧 骨 质变 沙 .短小 。CT 和 MRI 可 提示 病变 侧 皮 下 组 织 、 肖 赂 、 脑 及 其 他 
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已 


器 呈 萎 缩 性 改变 。B 起 也 可 发 现 病变 侧 脏 器 变 小 
【 诊断 与 鉴别 诊断 】 
1. 诊断 依据 ”患者 典型 的 单 仙 面 部 皮肤 .皮下 结缔 组 织 和 骨 凡 萎缩 特征 ,而 肌 力 不 受 影 响 ， 
[诊断 此 病 ，. 
2. 鉴别 诊断 “在 疾病 早期 尖 与 局 限 性 硬 皮 病 、 面 肩 及 型 肌 营养 不 良 、 面 偏 侧 肥 大 症 等 鉴别 。 
还 要 注意 与 两 侧 正 常 性 不 对 称 相 区 别 ; 
【治疗 ] 
目前 本 病 尚 无 有 效 治疗 方法 , 仅 限于 对 症 处 理 。 如 有 冶 痛 发 作 、 偏 头痛 、 三 又 神经 痛 等 可 给 
予 相应 治疗 
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第 四 节 ”其 他 自主 神经 系统 疾病 


、 出 证 异常 

多 汗 症 (hyperhidrosis) 是 多 种 病因 导致 的 自发 性 多 汗 临床 症状 ,可 分 原 发 性 多 汗 症 和 继 发 
性 多 汗 症 两 种 。 前 者 病因 不 明 , 多 与 精神 心理 因素 有 关 。 后 者 与 神经 系统 融 质 性 疾病 有 关 。 此 
外 全 身 系 统 疾病 ,如 申 状 腺 功能 亢进 .结核 病 . 慢 性 消耗 性 疾病 及 传染 病 亦 可 出 现 多 汗 。 茶 些 踪 
传 病 也 可 出 现 多 汗 症 。 众 所 周知 .汗腺 广泛 分 布 于 体 表 , 且 受 交感 神经 节 后 纤维 支配 ,任何 导致 
交感 神经 兴奋 性 增强 的 疾病 均 可 导致 多 汗 发 生 。 

1. 原 发 性 多 汗 症 ” 为 自主 神经 中 枢 调节 庶 碍 所 致 ,也 可 能 与 遗传 有 关 。 常 自 少年 期 开始 ， 
青年 时 期 明显 加 重 。 平 时 手心 .是 心 . 腑 窜 及 面部 对 称 性 多 汗 ,如 在 情绪 激动 温度 升 高 或 活动 
后 出 汗 量 比 正常 明显 增多 ,常见 大 汗 淋 注 , 可 湿 透 衣 裤 。 

2. 继 发 性 多 汗 症 

GD 由 某 些 神经 系统 疾病 引起 :如 间 脑 病变 引起 偏 身 多 汗 、 消 血 病 变 引起 节 段 型 多 汗 、 多 发 
性 神经 炎 恢 复 期 出 现 相应 部 位 多 汗 、 颈 交感 神经 节 因 炎 证 或 肿瘤 压迫 出 现 同 侧 而 部 多 汗 。 

(2) 味觉 性 局 部 理 多 汗 :为 一 种 继 发 性 多 汗 症 ,多 为 反射 性 多 汗 , 当 摄 和 过热 和 过 于 注 关 的 
食物 时 ,引起 额 部 、 身 部 ,天 部 多 汗 , 这 种 多 汗 与 延 能 发 汗 中 枢 有 关 。 

(3) 面神经 麻痹 ;恢复 期 可 有 一 侧 局 部 多 汗 ,同时 还 有 流泪 和 枉 部 发 红 , 称 为 钱 鱼 泪 征 和 生 
颈 综合 征 , 系 而 神经 中 自主 神经 纤维 变性 再 生 错乱 所 致 。 

(4) 某 些 内 分 泌 疾病 :如 甲状 腺 功能 亢进 \ 肢 端 肥大 证 等 ,也 可 出 现 多 汗 。 

无 汗 症 (anhidrosis); 由 于 自主 神经 功能 失调 所 致 ,包括 先天 性 少 汗 和 无 汗 症 。 是 由 于 注 腺 
变性 或 先天 性 汗腺 缺失 所 致 。 全 身 无 汗 证 非常 罕见 。 一 些 皮肤 病 如 先天 性 手掌 角 化 症 可 至 局 
部 无 汗 ,表现 皮肤 干燥 、 脱 眉 和 不 耐 高 温 等 。 

治疗 以 病因 治疗 为 主 。 


:、 家 族 性 自主 神 终 功能 失调 证 
家 族 性 自主 神经 功能 失调 症 (familial dysautonomia), 或 称 为 Riley-Day 综合 征 , 为 神经 系统 ， 
特别 是 自主 神经 系统 先天 性 功能 异常 ,是 以 无 泪液 .异常 多 汗 、 皮 肤 红斑 、 奉 咽 朵 难 , 偶 发 高 热 及 
天 部 菌 状 乳头 缺失 为 临床 特征 的 一 种 少见 的 常 染 色 体 隐 性 遗传 病 ,可 伴 有 智力 低下 和 发 育 障 
得 。 主 要 发 病 在 犹太 人 种 ,多 在 婴 幼儿 期 发 病 ,本 病 无 特效 治疗 ,主要 为 对 证 处 理 - 


:、 神 经 血管 性 水 肿 


神经 血管 性 水 有 种 (angioneurotic edema) 也 称 为 急性 神经 血管 性 水 肿 acute angioneurotic 
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edema) 或 Quincke 水 肿 。 是 一 种 原因 不 明 的 可 能 与 自主 神经 功能 障碍 .过敏 反 应 及 遗传 因素 有 
关 的 血管 通 透 性 增强 和 体液 渗 出 的 疾病 。 表 现 为 发 作 性 .局限 性 皮肤 或 黏膜 水 肿 (面部 、 颈 部 和 
上 下 肢 多 见 ), 无 疼痛 ,瘙痒 及 皮肤 颜色 改变 ,水 肿 部 位 呈 豆 大 至 手 党 大 , 讨 之 较 硬 ,无 指 压 痕迹 。 
可 反复 发 作 , 间 歇 期 正 


常 。 抗 过 敏 疗法 治疗 有 效 。 
轨 、 进 行 性 脂肪 党 养 不 良 


进行 性 脂肪 营养 不 良 (progressive lipodystrophy) 是 一 种 罕见 的 以 脂肪 组 织 代谢 障碍 为 特征 
的 自主 神经 系统 疾患 。 主 要 表现 为 :多 数 于 5~10 岁 左右 起 病 , 女 性 较为 常见 ;起 】 堪 
性 局 部 或 全 身 性 皮下 脂肪 组 织 鞭 缩 .消失 ,由 面部 开始 ,继而 累及 颈 肩 . 几 及 躯干 , 常 对 称 分 布 ， 
部 分 患者 合并 局 限 的 脂肪 组 织 增生 .肥大 ;患者 可 表现 为 脂肪 消失 .特殊 肥胖 及 正常 脂肪 并 存 ; 
可 合并 其 他 症状 如 出 汗 异 常 . 皮 温 异 常 .多 屎 ,心动 过 速 腹痛、 头痛、 呕吐 .精神 及 性 格 改变 等 ; 
有 的 患者 可 合并 糖尿 病 .高 脂 血 症 . 脾 肝 大 及 肾脏 病变 等 ;个 别 合并 内 分 泌 功 能 障碍 ,如 生殖 器 
发 育 不 全 和 甲状 腺 功能 异常 等 . 一 般 发 病 后 5~10 年 内 症状 逐渐 稳定 : 目前 尚 无 特殊 治疗 方法 。 

( 张 黎明 ) 


. Kahaleh MB. Raynaud’s phenomenon and the vascular disease in scleroderma. Curr 
Opin Rheumatol, 1995,7:29-534. 

4. Ropper AH, Samucls MA. Adams and Victors Principles of Neurology. th ed New 
York: McGraw-Hill, 2009. 
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神经 一 肌肉 接头 疾病 是 指 神经 一 册 肉 接头 间 传 递 功能 障碍 所 引起 的 疾病 ,主要 包括 重症 肌 
无 力 和 Lambert-Eaton 肌 无 力 综合 征 等 。 肌 内 疾病 是 指骨 骼 肌 疾 病 , 主 要 包括 周期 性 瘫痪 、 多 发 
性 肌 炎 进行 性 肌 营 养 不 良 症 .强直 性 肌 营 养 不 良 症 和 线粒体 肌 病 等 。 

【 骨骼 肌 的 解剖 生理 】 

骨 馈 肌 是 执行 人 体 运动 功能 的 主要 器 官 ,同时 也 是 人 体能 量 代谢 的 主要 部 位 。 人 体 骨 艇 肌 
重量 占 体重 的 3096-~40% ,供血 生 占 心脏 总 输出 量 的 12%, 耗 氧 占 全 身 耗 氧 量 的 18%。 每 块 肌肉 
由 许多 肌 束 组 成 ,每 条 肌 来 由 数 百 至 数 千 条 纵向 排列 的 肌纤维 组 成 。 肌 纤维 ( 肌 细 胞 ) 为 多 核 细 
胞 , 呈 圆 柱状 ,长 10~15em, 直径 7~100pm, 外 被 肌 膜 ,内 含 肌 浆 。 细胞 核 位 于 肌 膜 下 , 星 椭 圆 形 ， 
数 日 可 达 数 百 个 。 肌 膜 是 一 层 匀 质 性 薄膜 .密度 比较 高 ， 除了 具有 普通 细胞 膜 的 功能 外 ， 还 具有 
人 神经 肌肉 兴奋 传递 功能 是 通过 肌 膜 的 特定 部 位 终 板 与 神经 末梢 构成 神 

一 肌肉 突 触 联系 而 实现 的 。 每 间隔 一 定 距离 肌 膜 还 向 内 凹陷 形成 横 管 ,穿行 分 布 于 肌 原 纤维 
之 间 。 横 管 与 肌 原 纤维 表面 包 绕 的 肌 质 网 共同 构成 膜 管 系统 。 横 管 将 肌 膜 去 极 化 时 的 冲动 传 
达到 肌纤维 的 内 部 ,引起 肌 质 网 中 钙 离 子 的 释放 ,导致 肌纤维 收缩 。 肌 浆 中 含有 许多 肌 原 纤维 ， 
直径 约 1pm, 每 个 肌 原 纤维 又 由 许多 纵 行 排列 的 粗 、 细 肌 丝 组 成 , 粗 肌 丝 含 肌 球 蛋白 (myosin)， 
细 肌 丝 含 肌 动 蛋白 (actin)。 前 者 固定 于 肌 节 的 暗 带 (A 带 ), 后 者 一 端 固定 于 Z 线 , 另 一 端 游 离 伸 
向 瞳 带 。 明 带 (1 带 ) 为 Z 线 两 侧 仅 含 细 肌 丝 的 部 分 。 肌 节 (sarcomere ) 为 两 条 Z 线 之 间 的 节 段 ( 即 
两 个 半 节 的 明 带 和 1 个 暗 带 ), 是 肌肉 收缩 的 最 小 单位 。 数 百 个 肌 节 组 成 肌 原 纤 维 , 含 有 数 百 个 
明暗 相间 的 横 纹 ,因此 称 为 槛 纹 肌 。 电 镜 下 ， 在 瞳 带 区 断面 上 可 见 每 根 粗 肌 丝 周 围 有 6 根 细 
丝 包 绕 , 粗 细 肌 丝 均 呈 六 角形 排列 。 静 息 状 态 时 , 暗 带 两 侧 的 细 肌 丝 相距 较 远 ;肌肉 收缩 时 ， 细 
肌 丝 向 暗 带 中 央 M 线 滑动 靠近 ,使 肌 节 缩短 。 

骨 山 肌 由 两 型 肌纤维 构成 : | 型 为 红 肌纤维 ， 又 称 慢 缩 肌 纤维 (slow twitch fibers )， 其 氧化 酶 
活性 较 高 , 糖 原水 解 酶 活性 较 低 , 脂 类 含量 高 , 主要 通过 有 氧 代谢 获取 能 量 ,在 维持 与 体位 有 关 
的 肌肉 中 比例 较 高 ,如 竖 脊 肌 等 躯干 肌肉 。 开 型 为 白 肌 纤维 ,又 称快 缩 肌 纤维 (fast twiteh fibers)， 
与 了 型 肌纤维 相反 ,氧化 酶 活性 低 , 糖 原水 解 酶 活性 高 ,通过 糖 原 无 氧 代谢 获得 能 量 , 在 与 运动 
直接 有 关 的 肌肉 中 比例 高 。 

骨骼 肌 受 运动 神经 支配 。 运 动 单位 是 指 一 个 运动 神经 元 所 支配 的 范围 ,包括 俏 骨 和 脑 干 的 
运动 神经 细胞 的 胞 体 、j ds gem nie 系统 的 最 小 单 
位 。 不同 肌 肉 包 含 的 运动 单位 数量 不 同 。 神 经 一 肌肉 接头 由 突 触 前 膜 突 入 肌纤维 的 神经 末梢 
突 触 后 膜 ( 肌 膜 的 终 板 ) 和 突 触 间 险 构成 。 神 经 末梢 不 被 久 精 ,分 成 细 支 ,终端 呈 析 状 脱 大 ,通过 
“ 胞 纳 作用 ”摄取 细胞 外 液 的 胆 碱 ,然后 合成 乙酰 胆 碱 (acetyleholine, ACh)， 进入 突 触 囊 泡 (vesicle) 
储存 。 豆 泡 直径 约 4snm ,每 个 亚 泡 内 约 含 1 万 个 ACh 分 子 。 突 触 后 膜 即 肌 膜 的 终 板 含 有 许多 

争 神 ,乙酰胆碱 受 体 (ace tylcholine receptors, AC. hR) 就 分 布 于 这 些 皱 袜 的 贬 上 ,密度 为 10， pm 3 
突 触 间隙 非常 狭小 , 约 为 50nm, 其 间 充 满 细 胞 外 液 ,内 含 乙酰 胆 碱 酷 酶 可 以 降解 ACh。 

神经 一 肌肉 接头 的 传递 过 程 是 电学 和 化 学 传递 相 结 合 的 复杂 过 程 , 当 电 冲动 从 神经 轴 突 传 
到 神经 末梢 ,电压 门 控 钙 通 道 开 放 , 钙 离子 内 流 使 突 甬 深 泡 与 突 触 前 膜 融 合 , 站 泡 中 的 ACh 以 
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量子 形式 释放 进入 突 触 间隙 。ACh 的 这 种 释放 遵从 全 或 无 的 定律 ,每 次 大 约 10’ 个 ACh 分 子 进 
入 突 触 间隙 。 其 中 1/3 ACh 分 子 弥漫 到 突 触 后 膜 ,通过 与 AChR 的 结合 ,促使 阳离子 通道 开放 ， 
引起 细胞 膜 钾 、 钠 离子 通 透 性 改变 ,Na 内 流 ,K’ 外 滋 ,导致 肌 膜 去 极 化 产生 终 板 电位 ,并 通过 横 
管 系统 扩散 至 整个 肌纤维 全 长 及 肌纤维 内 部 ,最 终 引 起 肌纤维 收缩 : 另 1/3 的 ACh 分 子 在 到 达 
AChR 前 被 突 触 间 际 中 的 胆 碱 酯 酶 水 解 灭 活 ,生成 乙酸 和 胆 碱 , 后 者 可 被 突 触 前 膜 摄取 重新 合成 
ACh。 其 余 1/3 的 ACh 分 子 释放 后 即 被 突 触 前 膜 重新 摄取 ,准备 男 一 次 释放 。 肌 纤维 收缩 后 由 
肌 质 网 释放 到 肌 浆 中 的 钙 迅 速 被 肌 质 网 重 吸 收 , 肌 浆 中 Ca 深度 下 降 , 粗 细 肌 丝 复 位 ,引起 肌肉 
舒张 。 与 此 同时 , 肌 细 胞 Na’ 外 流 ,K 内 流 , 静 息 膜 电位 恢复 ,一 次 肌肉 收缩 周期 完成 。 

【 发 病 机 制 | 】 

1. 神经 一 肌肉 接头 病变 的 机 制 

(1) 突 触 前 膜 病变 造成 ACh 合成 和 释放 障碍 ,如 肉 i 
入 神经 末梢 造成 ACh 释放 障碍 ;氨基 糖 芽 类 药物 和 癌 
myasthenic syndrome) 可 使 ACh 合成 和 释放 减少 。 

(2) 突 触 间 际 中 乙酰 胆 碱 酯 酶 活性 和 含量 异常 ,如 有 机 磷 中 毒 时 ,乙酰 胆 碱 酯 酶 活性 降低 而 
出 现 突 触 后 膜 过 度 去 极 化 。 

(3) 突 触 后 膜 AChR 病变 ,如 重症 肌 无 力 是 因 体 内 产生 了 AChR 自身 抗体 而 破坏 了 AChR; 
美洲 箭 毒 是 因为 与 AChR 结合 从 而 阻止 了 ACh 与 受 体 的 结合 。 

2. 肌肉 疾病 发 病 机 制 

(1) 肌 细 胞 膜 电 位 异常 ,如 周期 性 瘫痪 ,强直 性 肌 营 养 不 良 症 和 先天 性 肌 强 直 症 等 , 因 终 板 
电位 下 降 而 引起 肌 膜 去 极 化 阻 断 。 

(2) 能 量 代谢 障碍 ,如 线粒体 肌 病 、 脂 质 代谢 性 肌 病 和 糖 原 累积 症 等 均 因 影响 肌肉 的 能 量 代 
谢 而 发 病 。 

(3) 肌 细 胞 结构 病变 ,如 各 种 肌 营 养 不 良 症 .先天 性 肌 病 .内 分 记性 肌 病 .炎症 性 肌 病 和 缺 血 
性 肌 病 等 。 

【 临床 症状 】 

1. 肌肉 萎缩 “是 指 由 于 肌纤维 数目 减少 或 体积 变 小 导致 的 骨骼 肌 的 容积 下 降 。 

2. 肌 无 力 ” 指 骨 噩 肌 力 量 下 降 。 不 同类 型 的 神经 一 肌肉 病 , 肌 无 力 的 分 布 不 尽 相 同 。 肌 肉 
疾病 和 神经 一 肌肉 接头 疾病 所 致 的 肌 无 力 一 般 双 侧 对 称 , 累及 范围 常常 不 能 以 某 -一 组 或 某 一 根 
神经 损害 来 解释 - 

3. 不 耐 受 疲劳 “ 指 达到 疲劳 的 运动 负荷 量 下 降 ,行走 短 距 离 即 产生 疲劳 感 ,休息 后 可 缓解 。 
见于 重症 肌 无 力 .线粒体 肌 病 . 脂 质 沉 积 性 肌 病 等 。 

4. 肌 肥 大 与 假 肥 大 “肌肉 肥大 分 为 功能 性 和 病理 性 肥大 两 利 。 举 重 运动 员 及 特殊 工种 的 
体力 劳动 者 的 某 些 肌 群 特别 发 达 , 肌 肉体 积 肥大 , 肌 力 增强 ,这 是 生理 性 (功能 性 ) 肥大 ,有 关 的 
职业 史 可 提 供 诊断 的 依据 。 病 理性 肌肉 肥大 可 见于 : 

(1) 肌 病 :先天 性 肌 强 直 症 患者 可 伴 有 肌肉 肥大 ,但 肌 力 减弱 。 假 肥大 型 肌 营 养 不 良 症 可 有 
腓 肠 肌 等 肌肉 肥大 ,这 是 由 于 肌纤维 的 破坏 导致 脂肪 和 结缔 组 织 的 反应 性 增生 所 致 , 故 称 假 性 
巴 大 - 真性 肌 肥 大 症 (hypertrophia musculorum vera) 军 见 , 在 儿童 发 生 , 肢 体 肌肉 肥大 进行 性 发 展 ， 
到 一 定 程度 自行 停止 。 

(2) 内 分 泌 障 碍 :甲状 腺 功能 减退 可 引起 黏液 性 水 肿 导 致 肢体 外 形 增 大 。 肢 端 肥 大 证 早期 
肌 肥 大 ,晚期 肌 鞭 缩 。 

(3) 先天 性 偏 侧 肥大 :主要 表现 为 一 侧面 部 肥大 ,或 一 侧面 部 与 同 侧 半身 肥大 

5. 肌肉 疼痛 和 肌 压 痛 最 常见 于 炎 性 肌 病 。 活动 性 疼痛 指 酒 动 时 肌肉 疼痛 ,可 见于 长 途 行 
军 后 的 缺 血 性 肥 前 肌 综 合 征 .线粒体 肌 病 和 脂 质 沉 积 性 肌 病 等 。V 型 糖 原 累积 病 运 动 后 可 出 现 


杆菌 中 毒 和 商 镁 血 症 阻碍 钙 离 子 进 
生 类 重症 肌 无 力 综合 征 (Lambert-Eaton 
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痉挛 性 疼痛 , 称 为 痛 性 痉挛 . 

6. 肌肉 强直 (myotonia) 指 由 于 肌 膜 兴奋 性 改变 导致 肌肉 收缩 或 机 械 刺激 后 产生 不 自主 的 
持续 的 肌 收 缩 。、 反 复 多 次 活动 或 温暖 以 后 症状 减轻 ,见于 先天 性 肌 强 直 症 、 强 直 性 肌 营养 不 
良 症 。 

7. 肌肉 不 自主 运动 系 指 肌肉 在 静 息 状态 下 不 自主 地 收缩 、 抽 动 。 

(1) 肌 来 状 动 (fascieulation): 指 肌 束 发 生 的 短暂 性 不 自主 收缩 ,肉眼 可 以 辨认 但 不 引起 肢体 
运动 ,见于 少 伪 前 角 或 前 根 损害 . 

(2) 肌纤维 颜 动 Hfibrillation): 肉眼 不 能 识别 ,只 能 在 肌 电 图 上 显示 。 

(3) 肌 题 搞 (myokymia): 指 一 群 或 一 块 肌肉 在 休止 状态 下 呈现 的 缓慢 、 持 续 、 不 规则 的 波动 
性 是 动 ,肉眼 可 见 。 见 于 特 发 性 肌 闫 搞 。 

【诊断 ] 

肌肉 疾病 和 神经 一 肌肉 接头 疾病 的 正确 诊断 必须 建立 在 完整 准确 的 临床 资料 与 相关 辅助 
检查 有 机 结合 的 基础 上 。 根 据 肌 无 力 和 肌 菱 缩 的 起 病 年 龄 .进展 速度 .是 否 为 发 作 性 萎缩 肌肉 
的 分 布 . 遗 传 方式 .病程 和 预后 ,结合 实验 室 生化 检测 、 肌 电 图 、 肌 肉 病 理 以 及 基因 分 析 ， 可 对 各 
种 肌肉 疾病 进行 诊断 和 鉴别 诊断 。 

【治疗 

1. 病因 治疗 ”去 除 病因 或 根据 发 病 机 制 进行 治疗 。 如 对 重症 肌 无 力 患 者 进行 胸腺 瘤 切 除 
以 减少 抗体 的 产生 ; 糖 皮质 激素 及 免疫 抑制 剂 药物 可 以 减轻 乙酰 胆 碱 受 体 抗体 对 突 触 后 膜 乙酰 
胆 碱 受 体 的 破坏 而 达到 治疗 效果 。 

2. 其 他 治疗 ” 溴 吡 斯 的 明 通 过 抑制 胆 碱 酯 酶 对 突 触 间隙 乙酰 胆 碱 的 水 解 ,从 而 可 减轻 重症 
肌 无 力 的 症状 ; 芋 妥 英 钠 通过 稳定 肌 膜 电位 减轻 肌肉 强直 ; 低 钾 型 周期 性 瘫 疾患 者 口服 10% 的 
氧化 钾 改 善 肌 无 力 , 强 直 性 肌 营 养 不 良 症 的 白内障 可 手术 治疗 以 恢复 视力 等 。 


第 一 节 ”重症 肌 无 力 


重症 肌 无 力 (myasthenia gravis, MG) 是 一 种 神经 一 肌肉 接头 传递 功能 障碍 的 获得 性 自身 免 
疫 性 疾病 。 主 要 由 于 神经 一 肌肉 接头 突 触 后 膜 上 AChR 受 损 引起 。 临床 主要 表现 为 部 分 或 全 
身 骨骼 肌 无 力 和 极 易 疲劳 ,活动 后 症状 加 重 ,经 休息 和 胆 破 酷 酶 捉 制 剂 (cholinesterase inhibitors， 
ChED) 治疗 后 症状 减轻 。 发 病 率 为 (8~20)/110 万 , 患 病 率 为 50/10 万 ,我 国 南 方 发 病 率 较 高 。 

【 病因 及 发 病 机 制 】 
重症 肌 无 力 的 发 病 机 制 与 自身 抗体 介 导 的 突 触 后 膜 AChR 损害 有 关 。 主 要 依据 有 :GD 动物 
这 现 ,将 电 鳗 鱼 放电 器 官 提纯 的 AChR 注入 家 免 ,可 制 成 重症 肌 无 力 的 实验 性 自 身 免疫 动 
1 ,其 血清 中 可 检测 到 AChR 抗体 ,可 与 突 触 后 膜 的 AChR 结合 。 免疫 荧光 发 现实 验 动物 
突 触 后 膜 上 的 AChR 的 数目 大 量 减少 。@ 将 重症 肌 无 力 患者 的 血清 输入 小 鼠 可 产生 类 重症 肌 
无 力 的 症状 和 电 生 理 改 变 。@@ 80%~90% 的 重症 肌 无 力 患者 血清 中 可 以 检测 到 AChR 抗体 ,并 
日 10%~20% 的 重症 肌 无 力 患 者 血清 中 可 以 检测 到 抗 骨髓 肌 抗体 ,其 肌 无 力 症状 可 以 经 血浆 交 
换 治疗 得 到 暂时 改善 。@ 重 症 肌 无 力 患 者 胸腺 有 与 其 他 自身 免疫 病 相似 的 改变 ,80% 患者 有 胸 
腺 肥大 ,淋巴 滤 泡 增生 ,10%-~209 的 患者 有 胸腺 瘤 。 胸 腺 切除 后 70% 患者 的 | 备 床 症 状 可 得 到 改 
善 或 痊愈 。 加 重症 肌 无 力 患者 常 合并 甲状 腺 功能 亢进 .甲状 腺 类、 系统 性 红斑 狼疮 、 类 风湿 关节 
炎 和 大 疱 疮 等 其 他 自身 免疫 性 疾病 。 

研究 表明 重症 肌 无 力 是 一 种 主要 累及 神经 一 肌肉 接头 突 触 后 腊 AChR 的 自 身 免疫 性 疾病 ， 
主要 由 AChR 抗体 介 导 ,在 细胞 免疫 和 补体 参与 下 突 触 后 膜 的 AChR 被 大 量 破坏 .不 能 产生 是 够 
的 终 板 电 位 ,导致 突 触 后 膜 传递 功能 障 但 而 发 生 肌 无 力 。 骨 散 肌 烟 破 型 AChR 分 子 量 为 250kD， 


党 证 
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Qa、B 、y、5 4 种 同 源 亚 单位 构成 五 聚 体 (a,、B 、y 、5 ) 跨 膜 糖 价 后 , a 业 单位 上 有 一 个 与 
ACh 结合 的 特异 结合 部 位 ,也 是 AChR 抗体 的 结合 位 点 。AChR 抗体 是 一 种 多 克隆 抗体 , 主要 成 
分 为 IgG,10% 为 IgM。 直 接 封闭 抗体 可 以 直接 竞争 性 抑制 ACh 与 AChR 的 结合 ;间接 封闭 抗体 
可 以 干扰 ACh 与 AChR 结合 - 细胞 免疫 在 MG 的 发 病 中 也 发 挥 一 定 的 作用 ,MG 患者 周围 血 中 
辅助 性 T 细 胞 增多 ,抑制 性 T 细 胞 减少 ,造成 B 细胞 活性 增强 而 产生 过 此 抗体 ，AChR 抗体 与 
AChR 的 结合 还 可 以 通过 激活 补体 而 使 AChR 降解 和 结构 改变 ,导致 突 触 后 膜 上 的 AChR 数量 
减少 。 最终, 神经 一 肌肉 接头 的 传递 功能 发 生 障 碍 , 当 连 续 的 神经 冲动 到 来 时 ,不 能 产生 引起 肌 
纤维 收缩 的 动作 电位 ,从 而 在 临床 上 表现 为 易 疲劳 的 肌 无 力 . 

引起 重症 肌 无 力 免 疫 应 答 的 始 动 环节 仍 不 清楚 。 一 种 可 能 是 神经 一 肌肉 接头 处 AChR 的 免 
疫 原 性 改变 。 另 一 种 可 能 是 “分 子 模拟 ”发 病 机 制 。 由 于 几乎 所 有 的 重症 肌 无 力 患 者 都 有 胸腺 
异常 ,并 且 增 生 的 胸腺 中 的 B 细胞 可 产生 AChR 抗体 ,T 细胞 可 与 AChR 反应 , 故 推断 胸腺 可 能 
是 诱发 免疫 反应 的 起 始 部 位 。 正 常 时 胸腺 是 使 T 细胞 成 部 的 免疫 器 官 ,T 细胞 可 以 介 导 免疫 耐 
受 以 免 发 生 自身 免疫 反应 。 胸 腺 中 存在 肌 样 细胞 ,具有 横 纹 , 并 与 肌 细 胞 存在 共同 抗原 AChR。 
推测 在 一 些 特 定 的 遗传 素质 个 体 中 ,由 于 病毒 或 其 他 非特 异性 因子 感染 后 ,导致 * 员 样 细胞 ”的 
AChR 构 型 发 生 某 些 变化 ,成 为 新 的 抗原 并 刺激 免疫 系统 产生 AChR 抗体 , 它 既 可 与 “ 肌 样 细胞 ” 
上 的 AChR 相 作 用 ,又 可 与 骨髓 肌 突 触 后 膜 上 的 AChR (交叉 反应 ) 相 作用 。 增 生 的 胸腺 的 B 细 
胞 还 可 产生 AChR 抗体 并 随 淋 巴 系统 循环 流出 胸腺 ,通过 体循环 到 达 神 经 一 肌肉 接头 与 突 触 后 
膜 的 AChR 发 生 抗 原 抗体 反应 。AChR 抗体 的 IgG 也 可 由 周围 淋巴 器 官 和 骨 慷 产生 。 男 外 ,家 
族 性 重症 肌 无 旋 的 发 现 以 及 其 与 人 类 白细胞 抗原 (human leukocyte antigen, HLA ) 的 密切 关系 提 
示 重 症 肌 无 力 的 发 病 与 遗传 因素 有 关 。 

【病理 】 

1. 胸腺 ”80% 的 重症 肌 无 力 患者 胸腺 重量 增加 ,淋巴 滤 泡 增生 ,生发 中 心 增 多 ;10%-20% 
合并 胸腺 瘤 。 

2. 神经 一 肌肉 接头 ” 突 触 间 际 加 宽 , 突 触 后 膜 皱 裙 变 浅 并 有 旦 数量 减少 ,免疫 电镜 可 见 突 触 
后 膜 骨 解 ,其 上 AChR 明显 减少 并 且 可 见 fgG-C3-AChR 结合 的 免疫 复合 物 沉积 等 。 

3. 肌纤维 ”肌纤维 本 身 变化 不 明显 ,有 时 可 见 肌纤维 凝固 .坏死 .肿胀 。 少 数 患 者 肌纤维 和 
小 血管 周围 可 见 淋巴 细胞 浸润 , 称 为 “淋巴 溢 "。 慢 性 病变 可 见 肌 萎缩 。 

【临床 表现 】 

本 病 可 见于 任何 年 龄 ,小 至 数 月 ,大 至 70~80 岁 。 发 病 年 龄 有 两 个 高 峰 :20~40 岁 发 病 者 女 
性 多 于 男性 , 约 为 3 : 2;40~60 岁 发 病 者 以 男性 多 见 , 多 合并 胸腺 瘤 。 少 数 患 者 有 家 族 史 。 常 见 
诱因 有 感染 .手术 .精神 创伤 .全身 性 疾病 .过度 疲劳 .妊娠 .分娩 等 ,有 时 其 至 可 以 诱发 重症 肌 无 
力 危 象 。 

(一 ) 临床 特征 

1. 受累 骨骼 肌 病 态 疲劳 ”肌肉 连续 收缩 后 出 现 严重 无 力 甚至 竣 痪 ,休息 后 症状 减轻 。 肌 无 
力 于 下 午 或 傍晚 因 劳 累 后 加 重 , 晨 起 或 休息 后 减轻 ,此 种 波动 现象 称 之 为 “ 晨 轻 莹 重 ”。 

2. 受累 肌 的 分 布 和 表现 “全身 骨骼 肌 均 可 受累 ,多 以 脑 神 经 支配 的 肌肉 最 先 受累 。 肌 无 力 
常 从 一 组 肌 群 开始 ,范围 逐步 扩大 。 首 发 症状 常 为 一 侧 或 双 侧 眼 外 肌 麻辣 ,如 上 瞪 下 牌 、 斜 视 和 
复 视 , 重 者 眼球 运动 明显 受 限 ,甚至 眼球 固定 ,但 瞳孔 括约肌 不 受累 。 面 部 肌肉 和 口 咽 肌 受累 时 
出 现 表情 淡漠 .苦笑 面容 ;连续 咀嚼 无 力 .饮水 哈 咳 . 香 咽 困难 ;说 话 带 岛 音 发音 障 但 。 囚 及 胸 
锁 乳 突 肌 和 和 斜 方 肌 时 则 表现 为 颈 软 .抬头 困难 , 转 颈 . 答 肩 无 力 - 册 肢 肌肉 受累 以 近 端 无 力 为 重 ， 
表现 为 抬 臂 .梳头 .上 楼 梯 困 难 , 腿 反 射 通常 不 受 影 响 , 感 觉 正常 。 

3. 重症 肌 无 力 危 象 ” 指 呼吸 肌 受 办 时 出 现 咳嗽 无 力 甚至 呼吸 困难 , 需 用 呼吸 机 辅助 通气 ， 
是 致死 的 主要 原因 ;可 咽 肌 无 力 和 呼吸 肌 乏 力 者 易 发 生 危 象 ,诱发 因素 包括 呼吸 道 感 染 .手术 ( 包 
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括 胸腺 切除 术 )、 精 神 紧张 ,全身 疾病 等 。 心 肌 偶 可 受累 ,可 引起 突然 死亡 。 大 约 10% 的 重症 肌 
无 力 出 现 危 象 . 

4， 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 治疗 有 效 ”这 是 重症 肌 无 力 一 个 重要 的 临床 特征 。 

5. 病程 特点 ”起 病 隐 匿 , 整 个 病程 有 波动 ,缓解 与 复发 交替 。 晚 期 患者 休息 后 不 能 完全 恢 
复 。 多 数 病 例 迁延 数 年 至 数 十 年 , 靠 药 物 维持 。 少 数 病例 可 自然 缓解 。 

(二 ) 临床 分 型 

1. 成 年 型 (Osserman 分 型 ) 

工 眼 肌 型 (15%~20%): 病 变 仅 限 于 眼 外 肌 , 出 现 上 险 下 垂 和 复 视 。 

I A 轻 度 全 身 型 (309%6): 可 崇 及 眼 . 面 .四 肢 肌 肉 , 生 活 多 可 自理 ,无 明显 咽喉 肌 受 宗 。 

II B 中 度 全 身 型 (25%): 四 肢 肌 群 受累 明显 , 除 伴 有 了 眼 外 肌 麻 兽 外 ,还 有 较 明 显 的 咽喉 肌 无 
力 症 状 , 如 说 话 含糊 不 清 吞咽 困难 .饮水 哈 咳 .咀嚼 无 力 ,但 呼吸 肌 受 累 不 明显 。 

亚 急 性 重症 型 (15%): 急 性 起 病 , 常 在 数 周 内 味 及 延 莫 肌 \ 肢 带 肌 ,躯干 肌 和 呼吸 肌 , 肌 无 力 
严重 ,有 重 证 肌 无 力 危 象 , 需 做 气管 切 开 ,死亡 率 较 高 。 

区 迟 发 重症 型 (10%): 病 程 达 2 年 以 上 , 常 由 II A、I B 型 发 展 而 来 ,症状 同 亚 型 , 常 合并 
胸腺 瘤 ,预后 较 差 。 

V 肌 蓉 缩 型 :少数 患者 肌 无 力 伴 肌 葵 缩 。 

2. 儿童 型 ” 约 占 我 国 重症 肌 无 力 患者 的 10% ,大 多 数 病例 仅 限 于 眼 外 肌 麻 痹 ,双眼 上 蛤 下 垂 
可 交替 出 现 呈 拉锯 状 。 约 1/4 病例 可 自然 缓解 , 仅 少 数 病例 累及 全 身 骨 骼 肌 。 

(1) 新 生 儿 型 : 约 有 10% 的 MG 孕妇 可 将 AChR 抗体 IgG 经 胎盘 传 给 胎儿 , 患 儿 出 生 后 即 避 
声 低 、 吸 哆 无 力 、 肌 张力 低 、 动 作 减 少 。 经济 疗 多 在 1 周至 3 个 月 缓解 。 

(2) 先天 性 肌 无 力 综合 征 :出 生 后 短期 内 出 现 持 续 的 眼 外 肌 麻 兽 ， 常 有 阳性 家 族 史 ,但 其 母 
Se MGC。 

. 少年 型 ”多 在 10 岁 后 发 病 , 多 为 单纯 眼 外 肌 麻 兽 ,部 分 伴 吞 咽 困难 及 四 肢 无 力 。 

: 辅助 检查 】 

- 血 、 尿 、 脑 疹 液 检查 正常 。 常 规 肌 电 图 检查 基本 正常 。 神 经 传导 速度 正常 。 

2. 重复 神经 电 刺 激 (repeating nerve electric stimulation, RNES) 为 常用 的 具有 确诊 会 价值 的 
检查 方法 。 应 在 停 用 新 斯 的 明 17 小 时 后 进行 ,否则 可 出 现 假 阴 性 。 方 法 为 以 低频 (3~ ~5Hz) 和 高 
频 (10Hz 以 上 ) 重 复 刺 激 尺 神 经 .正中 神经 和 副 神 经 等 运动 神经 。MG 典型 改变 为 动作 电位 波幅 
第 5 波 比 第 1 波 在 低频 刺激 时 递减 10% 以 上 或 高 频 刺激 时 递减 30% 以 上 。90% 的 重症 肌 无 力 
患者 低频 刺激 时 为 阳性 , 且 与 病情 轻重 相关 。 

3. 单 纤维 肌 电 图 (single fibre electromyography, SFEMG) 通过 特殊 的 单 纤维 针 电 极 测量 并 
判断 同一 运动 单位 内 的 肌纤维 产生 动作 电位 的 时 间 是 否 大 延长 来 反映 神经 一 肌肉 接头 处 的 功能 ， 

此 病 表 现 为 间隔 时 间 延 长 。 

4. AChR 抗体 滴 度 的 检测 ”对 重症 肌 无 力 的 诊断 具有 特征 性 意义 。85% 以 - 上 全 身 型 重症 
肌 无 力 患 者 的 血清 中 AChR 抗体 浓度 明显 升 高 ,但 眼 肌 型 患者 的 AChR 抗体 升 高 可 不 明显 , 且 
抗体 滴 度 的 高 低 与 临床 症状 的 严重 程度 并 不 完全 一 致 。 

5. 胸腺 CT、MRI 检查 ”可 发 现 胸腺 增生 和 肥大 。 

6. 其 他 检查 ”5% 重 证 肌 无 力 患 者 有 甲状 腺 功能 亢进 ,表现 为 T3 、T4 升 高 。 部 分 患 省 抗 核 
抗体 和 甲状 腺 抗体 阳性 。 

【诊断 】 

MG 患 省 受累 肌肉 的 分 布 与 某 一 运动 神经 受 损 后 出 现 肌 无 力 不 相 符合 ,临床 特点 为 受 案 肌 
肉 在 活动 后 出 现 疲劳 无 力 ,经 休息 或 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 治疗 可 以 缓解 ， en 晨 轻 郑重 ” 
的 波动 现象 。 结 合 药物 试 验 . 肌 电 图 以 及 免疫 学 等 检查 的 典型 表现 可 以 作出 诊断 。 另 外 ,还 应 
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该 行 胸腺 CT、MRI 检查 确定 有 无 胸腺 增生 或 胸腺 瘤 ,并 根据 病史 .症状 .体征 和 其 他 免疫 学 检查 
明确 是 和 否 合 并 其 他 自身 免疫 疾病 - 下 述 试验 有 助 于 MG 的 诊断 : 

1. 疲劳 试验 (Jolly 试验 ) 嘱 患 者 持续 上 视 出 现 上 瞪 下 垂 或 两 壁 持续 半 举 后 出 现 上 和 辟 下 垂 ， 
休息 后 恢复 则 为 阳性 。 

2. 抗 胆 碱 酯 酶 药物 试验 

(1) 新 斯 的 明 (neostigmine) 试验 :新 斯 的 明 0.5~1mg 肌 内 注射 ,20 分 钟 后 肌 无 力 症 状 明显 减 
轻 者 为 阳性 。 可 同时 注射 阿托品 0.5mg 以 对 抗 新 斯 的 明 的 毒 音 磊 样 反 应 ( 腊 孔 缩小 心动 过 组 、 
流 省 .多 汗 .腹痛 .腹泻 和 呕吐 等 )。 

(2) 依 酚 毛 贸 (tensilon ) 试 验 : 依 酚 氛 匀 10mg 用 注射 用 水 稀释 至 1ml, 闻 脉 注射 2mg, 观 察 20 
秒 , 如 无 出 汗 、 唾 液 增多 等 不 良 反 应 ,再 给 予 gmg, 1 分 钟 内 证 状 好 转 为 阳性 ,持续 10 分 钟 后 又 恢 
复原 状 。 


【 鉴别 诊断 】 
1. Lambert-Eaton 肌 无 力 综合 征 ”为 一 组 自身 免疫 性 疾病 ,其 自身 抗体 的 基 器 官 为 周转 


神经 末梢 突 触 前 膜 的 钙 离 子 通道 和 ACh 变 泡 释放 区 。 多 见于 男性 , 约 2/3 患者 伴 发 癌 肿 , 尤 
是 燕麦 细胞 型 支气管 肺癌 ,也 可 伴 发 其 他 自身 免疫 性 疾病 。 临 床 表现 为 上 四肢 近 端 肌 无 力 , 需 与 
重症 肌 无 力 鉴 别 。 此 病 患 者 虽然 活动 后 即 感 疲劳 ,但 短暂 用 力 收缩 后 肌 力 有 反而 增强 ,而 持续 收 
缩 后 又 呈 疲 劳 状态 , 脑 神经 支配 的 肌肉 很 少 受 累 。 另 外 , 约 半数 患者 伴 有 自主 神经 症状 ,出 现 口 
干 、 少 汗 ,便秘 阳痿。 新 斯 的 明 试验 可 阳性 ,但 不 如 重症 肌 无 力 敏 感 ;神经 低频 重复 刺激 时 波幅 
变化 不 大 ,但 高 频 重复 刺激 波幅 增高 可 达 200% 以 上 ;血清 AChR 抗体 阴性 ;用 盐酸 有 版 治疗 可 使 
ACh 释放 增加 而 使 症状 改善 。 这 些 特征 可 与 重症 肌 无 力 鉴 别 。 

2. 肉 毒 杆菌 中 毒 ” 肉 毒 杆菌 作用 在 突 触 前 膜 阻碍 了 神经 一 肌肉 接头 的 传递 功能 ,临床 表现 
为 对 称 性 脑 神经 损害 和 骨骼 肌 瘫 痪 。 但 患者 多 有 肉 毒 杆菌 中 毒 的 流行 病 学 史 , 新 斯 的 明 试 验 或 
依 酚 毛 贸 试验 阴性 - 

3. 肌 营养 不 良 症 ” 多 隐匿 起 病 ,症状 无 波动 ,病情 逐渐 加 重 , 肌 痿 缩 明 显 , 血 肌 酶 明显 升 高 ， 
新 斯 的 明 试验 阴性 , 抗 胆 碱 酯 酶 药 治疗 无 效 。 

4. 延 信 麻 疗 ” 因 延 通 发 出 的 后 组 脑 神 经 受 损 出 现 咽喉 肌 无 力 表 现 , 但 多 有 其 他 神经 定位 体 
征 ,病情 进行 性 加 重 无 波动 ,疲劳 试验 和 新 斯 的 明 试 验 阴性 , 抗 胆 碱 酯 酶 药 治疗 无 效 。 

5. 多 发 性 肌 炎 表现 为 四 肢 近 端 肌 无 力 , 多 伴 有 肌肉 压痛 ,无 晨 轻 营 重 的 波动 现象 ,病情 逐 
渐进 展 ,血清 肌 酶 明显 增高 。 新 斯 的 明 试 验 阴 性 , 抗 胆 碱 酯 酶 药 治疗 无 效 。 

【治疗 ] 

1. 胸腺 治疗 

(1) 胸腺 切除 :可 去 除 患者 自身 免疫 反应 的 始 动 抗原 ,减少 参与 站 体 免 疫 反应 的 工 细胞 、B 
细胞 和 细胞 因子 。 适 用 于 伴 有 胸腺 肥大 和 高 AChR 抗体 效 价 者 ; 伴 胸 腺 瘤 的 各 型 重症 肌 无 力 患 
者 ;年 轻 女性 全 身 型 MG 患者 ;对抗 胆 碱 酯 酶 药 治疗 反应 不 满意 者 。 约 70% 的 患者 术 后 症状 
解 或 治愈 。 

(2) 胸腺 放射 治疗 :对 不 适 于 做 胸腺 切除 者 可 行 胸 腺 深部 "Co 放射 治疗 。 

2. 药物 治疗 

(1) 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 :通过 抑制 胆 碱 酯 酶 ,减少 ACh 的 水 解 ,改善 神经 一 肌肉 接头 间 的 传递 ， 
增加 肌 力 。 应 从 小 剂量 开始 ,逐步 加 量 ,以 能 维持 日 常 起 居 为 宜 。 

1) 省 吡 斯 的 明 (pyridostigmine bromide): 成 人 每 次 口服 60~120mg,3~4 次 /日 。 应 在 饭 前 
30~40 分 钟 服用 ,口服 2 小 时 达 高 峰 ,作用 时 间 为 6~8 小 时 ,作用 温和 、 平 稳 , 不 良 反 应 小 。 

2) 澳 新 斯 的 明 (neostigmine bromide): 成 人 每 次 冲服 15~30mg,3~4 次 / 口 。 可 在 餐 前 15~30 
分 钟 服用 ,释放 快 ,30~60 分 钟 达 高 峰 , 作 用 时 间 为 3~4 小 时 ,不 良 反 应 为 省 看 做 样 反 应 ,可 用 阿 
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托 品 对 抗 。 

辅助 药 如 各 化 名 、. 麻 蓝 厂 可 加 强 胆 碱 酯 本 抑制 剂 的 作用 -。 

(2) 肾 上 三 腺 皮质 激素 :可 抑制 自身 免疫 反应 ,减少 AChR 抗体 的 生成 及 促使 运动 终 板 再 生 和 
修复 ,改善 神经 一 肌肉 接头 的 传递 功能 -适用 于 各 种 类 型 的 MG。 

1) 冲击 疗法 :适用 于 住院 危重 病例 ,已 用 气管 插 管 或 呼吸 机 者 。 甲 泌 尼 龙 (methyl 
prednisolone ,MPL)1000mg 闻 肪 主 .1 次 /日 ,连用 3-5 日 ,随后 地 塞 米 松 10~20mg 静脉 滴 注 ， 
1 次 /日 ,连用 7~10 日 :临床 症状 稳定 改善 后 . 停 用 地 塞 米 松 , 改 为 泼 尼 松 60~100mg 隔日 顿 服 。 
当 症 状 基本 消失 后 ,逐渐 减 基 诗 5~15mg 长 期 维持 ,至 少 1 年 以 上 。 若 病情 波动 , 则 需 随时 调整 
剂量 。 也 可 一 开始 就 口服 泼 尼 松 每 天 60~80mg ,两 周 后 症状 逐渐 缓解 , 常 于 数 月 后 疗效 达 高 峰 ， 
然后 逐渐 减 基 。 大 剂 下 类 问 醇 激素 治疗 初期 可 使 病情 加 重 ,甚至 出 现 危 象 ,应 子 注 意 。 

2) 小 剂 臣 递增 法 :从 小 剂 其 开始 ,隔日 每 晨 顿 服 泼 尼 松 20mg, 每 周 递增 10mg, 直 至 隔日 每 
晨 顿 服 60~80mg, 待 症状 稳定 改善 4-5 日 后 .逐渐 减 量 至 隔日 5~15mg 维持 数 年 。 此 法 可 避免 用 
药 初期 病情 加 重 。 

长 期 应 用 激素 者 应 注意 激 来 的 不 良 反 应 如 : 胃 淡 疡 出 血 、 血 糖 升 高 库 欣 综合 征 、 股 骨头 坏 
死 . 骨 质 踊 松 等 。 

(3) 免疫 抑制 剂 :适用 于 对 肾上腺 糖 皮质 激素 疗效 不 佳 或 不 能 耐 受 ,或 因 有 高 血压 糖尿 病 、 
溃疡 病 而 不 能 用 肾上腺 糖 皮质 激素 者 。 应 注意 药物 不 良 反应 如 :周围 血 白细胞 .血小板 减少 , 脱 
发 , 胃 肠 道 反应 ,出 血性 膀胱 炎 , 肝 、 肾 功能 受 损 等 。 

1) 环 磷 酰 胺 :成 人 口服 每 次 50mg,2~3 次 /日 ,或 200mg, 每 周 2~3 次 静脉 注射 。 儿 童 口服 
3~S5mg/ (kg d), 

2) 硫 唑 嗓 叭 :口服 每 次 25~100mg,2 次 /日 ,用 于 类 固 醇 激素 治疗 不 佳 者 。 

3) 环 雹 素 A (cyclosporine A): 对 细胞 免疫 和 体液 免疫 均 有 抑制 作用 ， 减少 AChR 抗体 生成 。 

口服 6mg/(kg*d), 疗 程 12 个 月 。 不 良 反 应 有 肾 小 球 局 部 缺 血 坏死 恶心 心 怪 等 。 


(4) 禁用 和 慎 用 药物 :氨基 糖 背 类 抗生素 .新 等 素 .多 秋 菌 素 . 巴 龙 短 素 等 可 加 本 
接头 传递 障碍 ; 奉 宁 、 硅 尼 丁 等 药物 可 以 降低 肌 膜 兴奋 性 ;另外 吗啡 .安定 、 葵 巴 比 妥 、 茶 妥 英 钠 、 
普 蔡 洛 尔 等 药物 也 应 禁用 或 慎 用 。 

3. 血浆 置换 ”通过 正常 人 血浆 或 血浆 代用 品 置换 患者 血浆 ,能 清除 MG 患者 血浆 中 AChR 
抗体 .补体 及 免疫 复合 物 。 每 次 交换 量 为 2000ml 左右 ,每 周 1-3 次 ,连用 3-8 次 。 起 效 快 ,但 疗 
效 持续 时 间 短 , 仅 维持 1 周至 2 个 月 , 随 抗体 水 平 增高 而 症状 复发 且 不 良 反应 大 , 仅 适 用 于 危 象 
和 难 治 性 重症 肌 无 力 。 

4. 大 剂量 静脉 注射 免疫 球 蛋白 “外 源 性 IgC 可 以 干扰 AChR 抗体 与 AChR 的 结合 从 而 保 
护 AChR 不 被 抗体 阻 断 。IgG 0.4g/ (kg:d) 各 脉 滴 注 .5 日 为 一 疗程 ,作为 辅助 治疗 缓解 病情 。 

5. 危 象 的 处 理 ” 危 象 指 MG 患者 在 某 种 因素 作用 下 突然 发 生 严重 呼吸 困难 ,甚至 危及 生 
命 。 须 紧急 抢救 。 危 象 分 三 种 类 型 : 

(1) 肌 无 力 危 象 (myasthenic erisis): 为 最 常见 的 危 象 ,疾病 本 身 发 展 所 致 ， 多 由 于 抗 胆 碱 栈 酶 
药 量 不 足 。 如 注射 依 酚 气 铵 或 新 斯 的 明 后 症状 减轻 则 可 诊断 。 

(2) 胆 碱 能 危 象 (cholinergic erisis): 非 常 少见 ,由 于 抗 胆 碱 酯 酶 药物 过 量 引 起 ， 患者 肌 无 力 加 
重 , 并 且 出 现 明显 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 的 不 良 反应 如 肌 束 颤动 及 毒 查 碱 样 反应 。 可 静脉 注射 依 酚 但 
铵 2mg, 如 症状 加 重 则 应 立即 停 用 抗 胆 碱 酯 酶 药物 , 待 药 物 排除 后 可 重新 调整 剂量 。 

(3) 反 撩 危 象 (brinle crisis): 由 于 对 抗 胆 碱 栈 酶 药物 不 敏感 而 出 现 严 重 的 呼吸 困难 , 依 酚 氨 
贸 试验 无 反应 ,此 时 应 停止 抗 胆 碱 酯 酶 药 ,对 气管 搬 管 或 切 开 的 患者 可 采用 大 剂量 类 问 醉 激素 
治疗 , 待 运动 终 板 功能 恢复 后 再 重新 调整 抗 胆 碱 酯 酶 药物 剂量 。 

危 象 是 重症 肌 无 力 患者 最 危急 的 状态 ,病死 率 站 为 15.456-50%, 随 治疗 进展 病死 率 已 明显 


笔记 
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下 降 。 不 论 何 种 危 象 , 均 应 注意 确保 呼吸 道 通 巾 , 当 经 早期 处 理 病情 泡 好 转 时 ,应 立即 进行 气管 
插 管 或 气管 切 开 , 应 用 人 工 呼 吸 器 辅助 呼吸 ; 停 用 抗 胆 大 酯 酶 药物 以 减少 气管 内 的 分 泌 物 ; 选 
有 效 . 足 量 和 对 神经 一 肌肉 接头 无 阻 滞 作 用 的 抗生素 积极 控制 肺 部 感染 :给予 静脉 药物 治疗 如 
皮质 类 固 醇 激素 或 大 剂量 丙种 球 蛋 白 ;必要 时 采用 血浆 置换 - 

【预后 】 

重症 肌 无 力 患者 一 般 预 后 良好 ,但 危 象 的 死亡 率 较 高 - 


第 二 节 ”周期 性 瘫痪 


周期 性 瘫痪 (periodic paralysis) 是 一 组 以 反复 发 作 的 骨 靛 肌 弛 绥 性 瘫痪 为 特征 的 肌 病 ,与 钙 
代谢 异常 有 关 。 肌 无 力 可 持续 数 小 时 或 数 周 ,发作 间 软 期 完全 正常 ,人 恨 据 发 作 时 血清 钾 的 浓度 ， 
可 分 为 低 钾 型 .高 钾 型 和 正常 钾 型 三 类 ,临床 上 以 低 钾 型 者 多 见 - 由 甲状 腺 功能 元 进 .醛固酮 增 
多 症 、 肾 衰竭 和 代谢 性 疾病 所 致 低 卿 而 瘫 疾 者 称 为 继 发 性 周期 性 瘫痪 。 本 节 重 点 介绍 低 钙 型 周 
期 性 瘫痪 。 

~-、 低 名 型 周期 性 六 殉 

低 钾 型 周期 性 瘫痪 (hypokalemic periodic paralysis) 为 常 染色 体 显 性 遗传 或 散发 的 疾病 ,我 国 
以 散发 多 见 。 临 床 表现 为 发 作 性 肌 无 力 .血清 钾 降 低 . 补 钾 后 能 迅速 缓解 ;为 周期 性 瘫痪 中 最 常 
见 的 类 型 。 

【病因 及 发 病 机 制 | 】 

低 钾 型 周期 性 次 痪 为 常 染 色 体 显 性 遗传 性 疾病 ,其 致 病 基 因 主 要 位 于 1 号 染色 体 长 臂 
(1q31-32), 该 基因 编码 肌 细 胞 二 氧 吡啶 敏感 的 工 型 钙 离子 通道 (L type calcium channel) 蛋白 ， 
是 二 氧 吡啶 复合 受 体 的 一 部 分 ,位 于 横 管 系统 ,通过 调控 肌 质 网 钙 离 子 的 释放 而 影响 肌肉 的 兴 
奋 一 收缩 偶 联 。 肌 无 力 在 饱餐 后 或 激烈 活动 后 的 休息 中 最 易 发 作 ,能 促使 钾 离 子 转 入 细胞 内 的 
因素 如 注射 胰岛 素 .肾上腺 素 或 大 量 和 葡萄 糖 也 能 诱发 。 

具体 发 病 机 制 尚 不 清楚 ,可 能 与 骨髓 肌 细 胞 膜 内 .外 钾 离 子 浓度 的 波动 有 关 。 在 正常 情况 
下 , 钾 离 子 浓度 在 肌 膜 内 高 , 肌 膜 外 低 , 当 两 侧 保持 正常 比例 时 , 肌 膜 才能 维持 正常 的 静 息 电位 ， 
才能 为 ACh 的 去 极 化 产生 正常 的 反应 。 本 病 患 者 的 肌 细胞 腊 经 常 处 于 轻 度 去 极 化 状态 , 较 不 稳 
定 , 电 位 稍 有 变化 即 产生 钠 离 子 在 腊 上 的 通路 受阻 ,导致 电 活动 的 传播 障碍 。 在 疾病 发 作 期 间 ， 
受累 肌肉 对 一 切 电 刺 激 均 不 起 反应 ,处 于 瘫痪 状态 。 
病理 】 
主要 病理 变化 为 肌肉 肌 浆 网 空 泡 化 , 空 泡 内 含 透 明 的 液体 及 少数 糖 原 颗 粒 ,单个 或 多 个 ,位 
于 肌纤维 中 央 其 至 占据 整个 肌纤维 ,另外 可 见 肌 小 管 聚 集 。 电 镜 下 可 见 空 泡 由 肌 浆 网 终 末 池 和 
横 管 系统 扩张 所 致 。 发 作 间 吹 期 可 恢复 ,但 不 完全 , 故 肌纤维 间 仍 可 见 数目 不 等 的 小 空 泡 。 

【 临床 表现 】 

1. 任何 年 龄 均 可 发 病 , 以 20~40 岁 男性 多 见 , 随 年 龄 增长 而 发 作 次 数 减少 ， 常 见 的 诱因 有 有 
疲劳 .饱餐 .寒冷 柄 酒精 神 刺 激 等 。 

2. 发 病 前 可 有 肢体 疼痛 .感觉 异常 口 渴 .多 汗 . 少 尿 ,潮红 ,嗜睡 恶心 等 。 常 于 饱餐 后 夜 问 
睡眠 或 清晨 起 床 时 发 现 肢 体 肌肉 对 称 性 不 同 程度 的 无 力 或 完全 瘫痪 ,下 肢 午 于 上 肢 、 近 端 重 于 
远 端 ;也 可 从 下 肢 有 未 渐 累 及 上 肢 。 竣 痪 肢体 肌 张 力 低 , 律 反射 减 罚 或 消失 。 可 伴 有 肢体 酸 胀 . 针 
刺 感 。 脑 神经 支配 肌肉 一 般 不 受累 ,膀胱 直肠 括约肌 功能 也 很 少 受 办 。 少 数 严 重病 例 可 发 生 呼 
吸 肌 麻 疗 . 尿 便 注 留 ,心动 过 速 或 过 组 .心律 失常 .血压 下 降 等 情况 其 全 危及 生命 . 

3. 发 作 持 续 时 间 自 数 小 时 至 数 日 不 等 ,最 先 受 办 的 肌肉 最 先 恢 复 。 发 作 频 率 也 不 尽 相同 ， 
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一 般 数 周 或 数 月 一 次 .个 别 病例 每 天 均 有 发 作 , 也 有 数 年 一 次 其 至 终身 仅 发 作 一 次 者 。 发 作 间 
期 一 切 正常 。 伴 发 甲状 腺 功能 亢进 者 发 作 频 率 较 高 ,每 次 持续 时 间 短 , 常 在 数 小 时 至 1 天 之 内 。 


甲亢 控制 后 ,发 作 频 潜 减少 - 
ea 】 
. 发 作 期 血清 钟 常 低 于 3.5mmolL 以 下 ,间歇 期 正常 。 
2. 心电图 量 典 型 的 低 钾 性 改变 .U 波 出 现 .T 波 低 平 或 倒置 ,P-R 间 期 和 Q-T 间 期 延长 ,ST 


,QRS 波 增 宽 . 
- 肌 电 网 示 运动 电位 时 限 短 波幅 低 , 完 全 瘫 痰 时 运动 单位 电位 消失 , 电 刺 激 无 反应 。 膜 静 
te 于 正常 。 
【诊断 】 
根据 常 染 色 体 显 性 婉 传 或 散发 , 突 发 四 肢 弛 缓 性 瘫痪 , 近 端 为 主 ,无 脑 神经 支配 肌肉 损害 ， 
无 意识 隔 得 和 感 党 障碍 , 数 小 时 至 一 日 内 达 高 峰 , 结合 检查 发 现 血 钾 降 低 , 心 电 图 低 钾 性 改变 
经 补 钾 治 疗 肌 无 力 迅速 缓解 等 不 难 诊断 。 
ee 仿 断 】 
. 高 钊 型 周期 性 瘫痪 ”本 病 一 般 在 10 岁 以 前 发 病 ,白天 运动 后 发 作 频率 较 高 。 肌 无 力 症 
We [ 间 短 ,发 作 时 血 钾 增 高 ,心电图 呈 高 血 钾 改变 ,可 自行 缓解 ,或 降 血 钾 治 疗 可 好 转 。 
2. 正常 血 钾 型 周期 性 瘫 珊 ”少见 ,10 岁 前 发 病 , 常 在 夜间 发 作 , 肌 无 力 持续 的 时 间 较 长 ,无 
肌 强 直 表 现 。 血 钾 正 常 , 补 钾 后 症状 加 重 , 服 钠 后 症状 减轻 。 
3. 重症 肌 无 力 ” 亚 急性 起 病 , 可 累及 四 肢 及 脑 神经 支配 肌肉 ,症状 旦 波动 性 , 晨 轻 营 重 , 病 
态 疲劳 。 疲 劳 试 验 及 新 斯 的 明 试验 阳性 。 血 清 钙 正常 ,重复 神经 电 刺 激 波 幅 递 减 , 抗 乙酰 胆 碱 
受 体 抗体 阳性 可 资 鉴 别 。 
4. 吉 兰 一 巴 雷 综 合 征 本 病 星 四 肢 弛 缓 性 瘫痪 , 远 端 重 于 近 端 ,可 有 周围 性 感觉 障碍 和 脑 
神经 损害 , 脑 峭 液 蛋 白 一 细胞 分 离 现 象 , 肌 电 图 神经 源 性 损害 ,可 与 低 钾 型 周期 性 瘫痪 鉴别 。 
5. 继 发 性 低 血 钾 ” 散 发 病例 应 与 可 反复 引起 低 血 钊 的 疾病 鉴别 ,如 甲亢 、 原 发 性 醛固酮 增 


多 症 、 肾 小 管 酸 中 每、 失 印 性 肾炎 , 腹 演 , 药 源 性 低 钾 麻 疗 ( 唆 嗪 类 利尿 剂 皮质 类 固 醇 等 ) 等 。 但 
上 述 疾病 均 有 原 发 病 的 其 他 特殊 证 状 可 资 鉴别 。 
【治疗 】 


发 作 时 给 予 10% 氧化 刨 或 10% 枸 橡 酸 钾 40~50ml 顿 服 ,24 小 时 内 再 分 次 口服 ,一 日 总 量 
为 10g。 也 可 静脉 滴 注 氧化 钟 溶液 以 纠正 低 血 钊 状态 。 对 发 作 频繁 者 ,发 作 间 期 可 口服 钙 盐 1g， 
3 次 /日 ;螺旋 内 酯 200mg,2 次 /日 以 预防 发 作 。 同时 如 免 各 种 发 病 诱因 如 避免 过 度 劳累 、 受 冻 
及 精神 刺激 , 低 钠 饮食 , 鼠 摄 入 过 多 高 碳水 化 合 物 等 。 严 重 患者 出 现 呼吸 肌 麻 疗 时 应 也 辅助 呼 
吸 ,严重 心律 失常 者 应 积极 纠正 。 

【预后 】 

预后 良好 , 随 年 龄 增长 发 作 次 数 趋 于 减少 。 

-、 襄 外 型 周 期 性 瘾 痪 

高 印 型 周期 性 竣 痪 (hyperkalemic periodic paralysis) 又 称 强直 性 周期 性 瘫痪 , 较 少 见 。1951 
年 由 Tyler 首先 报道 , 呈 常 染色 体 显 性 遗传 。 

【 病因 及 发 病 机 制 】 

高 钟 型 周期 性 瘫痪 的 致 病 基 因 位 于 第 17 号 染色 体 长 臂 (17q13), 由 于 编码 骨 铝 肌 门 控 钠 通 
道 伐 委 的 Qa- 亚 单位 基因 的 点 突变 ,导致 氨基 酸 的 改变 ,如 Thr704Met、Ser906Thr、Alal156Thr、 
Met1360Val 、Met1592Val 等 ,引起 肌 细 胞 膜 钠 离子 通道 功能 异常 , 膜 对 钠 的 通 透 性 增加 或 肌 细胞 
内 钊 . 钠 转 换 能 万 缺陷 , 钢 内 流 增 加 , 钾 离 子 从 细胞 内 转移 到 细胞 外 , 膜 不 能 正常 复 极 呈 持续 
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极 化 , 肌 细 胞 膜 正常 兴奋 性 消失 ,产生 肌 无 力 。 


【病理 】 
肌肉 活 组 织 检查 与 低 钾 型 的 改变 相同 。 
【 临床 表现 】 


多 在 10 岁 前 起 病 ,男性 居多 , 饥 俄 .寒冷 .剧烈 运动 和 钾 盐 报信 可 诱发 肌 无 力 发 作 。 肌 无 力 
从 下 肢 近 端 开始 ,然后 影响 到 上 肢 、 其 至 妥 页 部 肌肉 ， bt 9 儿 肉 和 呼吸 肌 偶 可 内 及 ,瘫痪 程 
度 一 般 较 轻 , 但 常 华 有 肌肉 痛 性 痉挛 。 部 分 患者 伴 有 于 F 肌 的 强直 发 作 , 肢 体 放 入 冷水 中 易 
人 肌 电 图 可 见 强直 电位 。 人 升 高 ,血清 钙 降 低 ,心电图 T 波 

:。 每 次 发 作 持 续 时 间 短 , 约 数 分 钟 到 1 小时。 发 作 频 率 为 每 天 数 次 到 每 年 数 次 。 和 多 数 病例 
窗 30 岁 左右 趋 于 好 转 , 逐 渐 停止 发 作 。 

【 辅助 检查 】 

发 作 时 血清 钾 水 平 升 高 甚至 达 7~8mmolL。 血 清 酶 如 肌 酸 激 关 (creatine kinase,CK) 可 正常 
或 升 高 。 心 电 图 呈 高 血 钾 性 改变 ,如 T 波 高 尖 、P 下 至 消失 、QRS 波 改变 等 。 肌 电 图 可 见 
纤 阁 电 位 和 强直 放电 。 在 肌 无 力 发 作 高 峰 时 ,EMG 呈 电 静 息 ,自发 的 或 随意 的 运动 . 电 刺激 均 无 
ee 现 。 神 经 传导 速度 正常 。 


【诊断 
i 家 族 史 ,儿童 发 作 性 无 力 伴 肌 强直 ,无 感觉 障碍 Co 经 活动 
异常 , 血 钾 增 高 ,可 作出 诊断 。 临 床 表 现 不 典型 时 ,可 行 诱发 试验 


a 页 衍 试验 :口服 氧化 钾 
3~8g, 车 服 后 30~90 分 钟 内 出 现 肌 无 力 , 数 分 钟 至 1 小 时 达 高 上 20 分 钟 至 1 天 ， JU 
诊断 。 应 注意 在 患者 心 . 肾 功能 . 血 钾 水 平 正常 并 在 心 电 监 护 下 进行 。 包 冷 水 诱发 试验 :将 前 辟 
浸入 11~13 人 水 中 , 若 20~30 分 钟 诱发 肌 无 力 ,停止 浸 冷水 10 分 钟 后 恢复 ,有 助 于 诊断 。 
【 鉴别 诊断 】 
应 注意 与 低 钙 型 周期 性 瘫 疾 、 正 常 钙 型 周期 性 瘫 商 和 先天 性 副 肌 强直 症 鉴 别 ,还 名 与 继 改 
性 高 血 钾 瘫痪 鉴别 ,如 时 功能 不 全 .肾上腺 皮质 功能 下 降 醛 问 珊 缺 乏 症 和 药物 性 高 血 钙 等 。 
【治疗 】 
对 发 作 时 间 短 ,症状 较 轻 患者 一 般 不 需 特殊 治疗 ,症状 重 时 可 用 10% 箱 萄 糖 酸 钙 10~20ml 
静 注 ,或 10% 葡萄 糖 500ml 加 胰岛 素 10~20U 静脉 滴 注 以 降低 血 钾 ,也 可 用 呐 塞 米 排 钊 。 预 防 
发 作 可 给 予 高 碳水 化 合 物 饮食 ,避免 过 度 劳累 及 寒冷 刺激 , 口 服 氢气 噬 嗪 等 利尿 药 帮 助 排 钾 。 


:党 钾 重 周 划 必 玫 次 


正常 钊 型 周期 性 瘫痪 (normal kalemic periodic paralysis ) 又 称 钠 反 应 性 正常 血 钾 型 周期 性 瘫 
痪 ,为 常 染色 体 显 性 遗传 ,较为 罕见 。 病 理 改变 与 低 钟 型 周期 性 竣 痪 相似 。 多 在 10 岁 前 发 病 ， 
常 于 夜间 或 清晨 醒 来 时 发 现 四 上肢 或 部 分 肌肉 瘫 痰 ,甚至 发 音 不 清 ,呼吸 内 难 等。 发 作 常 持 纪 
天 以 上 。 运 动 后 休息 .寒冷 .限制 钠 盐 报 入 或 补充 钙 雪 均 可 诱发 , 补 钠 后 好 转 。 血清 钙 水 平 正 
常 。 主 要 与 吉 兰 一 巴 震 综合 征 、 高 钟 型 和 低 钟 型 周期 性 瘫痪 鉴别 。 治 疗 上 可 给 予 :大 早生 理 
盐水 静脉 滴 和 人 ;G@) 10% 葡萄 糖 酸 钙 10ml,2 次 /日 静脉 注射 ,或 钙 片 每 天 0.6~1.2g, 分 1~2 次 口服 ; 
图 每 天 服 食盐 10-15g, 必 要 时 用 氧化 钠 静脉 点 滴 ;@ 乙 酰 哗 胶 0.25g,2 次 / 日 。 预防 发 作 可 在 问 
歇 期 给 予 扼 氢 可 的 松 和 乙酰 唑 胺 ,避免 进食 含 钟 多 的 食物 ,如 内 类 香 焦 菠菜. 览 类 ,防止 过 劳 
或 过 度 肌 肉 活动 ,注意 寒冷 或 暑热 的 影响 。 


第 三 节 ”多 发 性 肌 炎 和 皮 肌 炎 


多 发 性 肌 炎 (polymyositis, PM) 和 皮 肌 炎 (dermatomyositis, DM) 是 一 组 多 种 病因 引起 的 弥 混 
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性 骨 髋 肌 炎 症 性 疾病 .发病 与 细胞 和 体液 免疫 异常 有 关 。 主 要 病理 特征 是 骨 骼 肌 变性 、 坏 死 及 
淋巴 细胞 浸润 ,临床 上 表现 为 急性 或 亚 急 性 起 病 ,对 称 性 四 肢 近 端 为 主 的 肌肉 无 力 伴 压 痛 , 血 清 
肌 酶 增高 , 血沉 增 快 . 肌 电 图 呈 肌 源 性 损害 .用 糖 皮质 激素 治疗 效果 好 等 特点 。PM 病变 仅 限 于 
骨 靛 肌 , DM 则 同时 内 及 崩 锣 肌 和 皮肤 : 

【病因 及 发 病 宙 向 | ] 

PM 和 DM 发 病 机 制 与 免 症 失 调 有 关 - 部 分 PM 和 DM 患者 的 血清 中 可 以 检测 到 Jo-l 抗体 、 
SRP 抗体 、Mi-2 抗体 . 抗 核 抗体 等 多 种 抗体 ,肌肉 病理 发 现 肌 组 织 内 有 活化 的 淋巴 细胞 浸润 ,外 
周 血 淋巴 细胞 对 肌肉 抗原 敏感 .并 对 培养 的 肌 细胞 有 明显 的 细胞 毒 作 用 ,这 些 均 说 明 本 病 是 一 
自身 免疫 性 疾病 -PM 的 发 病 主 要 与 细胞 毒性 介 导 的 免疫 反应 有 关 ,T 淋 巴 细胞 可 直接 导致 肌 
纤维 的 破坏 ,而 细胞 间 攻 附 分 子 .白细胞 介 素 -1a 与 炎 性 细胞 的 浸润 密切 相关 。DM 的 发 病 则 
主要 与 体液 免疫 异常 有 关 . 肌 组 织 内 微血管 直接 受累 ,其 上 可 见 IgM IgG 和 C3、C5b-9 膜 攻 击 复 
合 物 形成 。 推 测 DM 可 能 是 一 种 补体 介 导 的 微血管 病 ,肌纤维 的 损害 是 继 发 改变 。 目 前 尚 不 清 
楚 可 直接 诱发 PM 和 DM 的 自身 免疫 异常 因素 ,推测 某 种 病原 体感 染 改 变 了 肌纤维 或 内 皮 细胞 
的 抗原 性 ,从 而 引发 免疫 反应 ,或 病毒 感染 后 启动 了 机 体 对 某 些 病毒 肽 段 的 免疫 应 答 ,而 这 些 肽 
段 与 肌 细胞 中 的 某 些 副 和 白 的 肽 段 结构 相似 ,通过 交叉 免疫 启动 了 自身 免疫 反应 进而 攻击 自身 的 
肌 细 胞 。 
遗传 因素 可 能 也 增加 PM 的 易 患 性 。 在 高加索 人 中 , 约 半数 PM 患者 与 HLA-DR3 相关 ， 
而 HLA-DR52 几乎 见于 所 有 的 PM 患 ,多 发 性 肌 炎 家 族 也 有 报道 ,说 明 遗 传 因素 参与 了 发 病 。 
另外 ,病毒 可 能 是 PM 发 病 的 一 个 因素 ,部 分 患者 在 发 病 前 有 流感 病毒 A 和 B、HIV、 
ECHO , 柯 萨 奇 病毒 感染 史 -。 

【病理 】 

主要 为 骨髓 肌 的 炎 性 改变 ,肌纤维 变性 、 
坏死 .萎缩 .再 生 和 炎症 细胞 浸润 ,浸润 的 炎症 
细胞 可 以 旦 灶 状 分 布 或 散在 (图 17-1),PM 中 
炎 细 胞 主要 是 CD8 'T 淋巴 细 胞 、 单 核 细 胞 和 
少量 B 淋巴 细胞 ,多 分 布 于 肌 内 膜 ,也 可 位 于 
肌 束 膜 和 和 血管 周围 ,可 见 活 化 的 炎症 细胞 侵入 
非 坏 死 肌 纤维 。 病 程 长 者 可 见 肌 束 膜 及 肌 内 
芙 结缔 组 织 增 生 。DNM 特异 的 肌肉 病理 改变 
是 束 周 肌纤维 萎缩 .微血管 病变 和 炎症 细胞 浸 
润 ,浸润 的 炎症 细胞 主要 是 CD4 了 淋巴 细胞 本 
和 B 细胞 ,主要 聚集 于 肌 束 膜 和 血管 周围, 肌 图 17-1 多 发 性 肌 炎 肌 组 织 病 理 (HE x 400) 
束 膜 内 血管 可 见 管 壁 增 厚 管 腔 狭窄 和 血栓 形 有 册 内 膜 类 细胞 温润 ,可 见 炎 细胞 侵入 非 坏 死 肌纤维 
成 ,血管 壁 可 见 lgG、IgM、C3 等 沉积 。 电 镜 下 
淋巴 细胞 温和 肌纤维 的 肌 膜 下 , 肌 丝 断裂, 空 泡 样 变 ,Z 线 消失 , 肌 细胞 再 生 , 毛 细 血 管 可 见 内 皮 
细胞 和 基底 膜 增 厚 ,并 出 现 微 管 包涵 体 , 管 腔 狭 罕 甚至 闭塞 。 

【 临床 表现 】 
急性 或 亚 急性 起 病 ,发 病 年 龄 不 限 ,但 儿童 和 成 人 多 见 .女性 多 于 男性 ,病情 逐渐 加 重 , 儿 周 
或 儿 月 达 高 峰 。 病 前 可 有 低热 或 感冒 史 。 发 病 率 约 为 2110 万 ~S/10 万 - 

1. 肌肉 无 力 “ 首 发 症状 通常 为 四 肢 近 端 无 力 ., 常 从 盆 带 肌 开 始 逐 渐 峙 及 肩 带 肌肉 ,表现 为 
上 楼 .起 蹲 困 难 . 双 辟 不 能 高 举 .梳头 困难 等 ; 闫 肌 无 力 出 现 抬头 困难 ;咽喉 肌 无 力 表现 为 构 音 、 
存 咽 困 难 ;呼吸 肌 受 累 则 出 现 胸 间 气短。 常 伴 有 关节 、 肌 肉 痛 。 眼 外 肌 一 般 不 受 味 。 肌 无 力 可 
持续 数 年 ， 查 体 可 见 四 上肢 近 端 肌肉 无 力 . 压 首 , 晚 期 有 肌 鞭 缩 和 关节 牵 缩 。 
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2. 皮肤 损害 ”DM 患者 可 见 皮 肤 损 害 , 皮 疹 多 先 于 或 与 肌 内 无力 同时 出 现 , 少 数 患 者 皮疹 
在 肌 无 力 之 后 发 生 。 典 型 的 皮疹 为 眶 周 和 上 下 眼 蛤 水 肿 性 淡 紫 色 斑 和 Gottron 征 ,后 者 指 四 肢 
关节 伸 面 的 水 肿 性 红斑 ,其 他 皮肤 损害 还 包括 光敏 性 皮疹 、 sn 等 

3. 其 他 表现 ”消化 道 受 紫 出 现 恶心 .呕吐 .痉挛 性 腹痛 - 的 这 ,心律 失常 心 

。 肾 脏 受 累 出 现 和 蛋白 尿 和 红细胞 。 少 数 病例 合并 共 他 自 a 竹 入 ,如 类 风湿 关节 炎 、 系 
he 进行 性 系统 性 硬化 等 。 还 有 少数 病例 可 能 伴 发 恶性 刷 阁 ,如 乳腺 肿瘤 .肺癌 、 久 
第 癌 和 胃癌 等 。 

【 辅助 检查 】 

1. 急性 期 周围 血 白细胞 增高 ,血沉 增 快 ,血清 CK 明显 增高 ,可 达 正 常 的 10 倍 以 上 。1/3 患 
者 类 风湿 因子 和 抗 核 抗 体 阳性 , 驶 疫 球 蛋 白 及 抗 肌 球 盘 由 的 抗体 增高 

2. 24 小 时 尿 肌 酸 增高 ,这 是 肌 炎 活动 期 的 一 个 指标 。 部 分 患者 可 有 员 红 蛋白 尿 。 

3. 肌 电 图 可 见 自发 性 纤 额 电位 和 正 向 尖 波 。 多 相 波 增多 , 呈 肌 源 性 损害 表现 。 神 经 传导 
度 正常 。 

4. 肌 活 检 见 前 面 病理 所 述 . 

5. 52%~75% 的 患者 有 心电图 异常 ,QT 延长 ,ST 段 下 降 - 

【诊断 】 

根据 临床 特点 表现 为 :急性 或 亚 急性 四 肢 近 端 及 骨盆 带 肌 无 力 伴 压痛 , 妥 反 射 减弱 或 消 
失 ;@ 血 清 CK 明显 增高 ;@ 肌 电 图 呈 肌 源 性 损害 ;@ 活 检 见 典型 肌 炎 病理 表现 ;名 伴 有 上 典型 皮肤 
损害 。 有 具有 前 4 条 者 诊断 为 PM ,前 4 条 标准 具有 3 条 以 上 并 且 同 时 具有 第 5 条 者 为 DM。 免 疫 
抑制 剂 治疗 有 效 支持 诊断 。40 岁 以 上 患者 应 除外 恶性 肿瘤 

【 鉴别 诊断 】 

1. 包涵 体 肌 炎 因 有 肌肉 炎 性 损害 .吞咽 困难 需 与 多 发 性 肌 炎 鉴别 。 te 


力 呈 非 对 称 性 , 远 端 肌 群 受累 常见 ,如 届 腕 届 指 无 力 与 是 下 短 , 肌 痛 和 肌肉 压 闫 。 血 清 
CK 正常 或 轻 度 升 高 ,肌肉 病理 发 现 嗜 酸性 包涵 体 和 激素 治疗 无 效 可 与 多 发 性 | } 
2. 肢 带 型 肌 营养 不 良 症 ” 因 有 四 肢 近 端 和 骨盆 . 肩 用 带 无 力 和 萎缩 , 肌 酶 夫 高 而 党 与 多 发 


=: 肌 炎 鉴 别 。 但 肢 带 型 肌 营 养 不 良 症 常 有 家 族 史 ,无 肌 痛 ,病程 更 缓慢 ,有 员 肉 病理 表现 以 肌纤维 
性 .坏死 .萎缩 和 脂肪 组 织 替代 为 主 而 无 明显 炎症 性 细胞 浸润 ,可 资 鉴 别 。 
3. 重症 肌 无 力 ”多 发 性 肌 炎 晚期 耻 床 不 起 , 构 音 ,看 咽 朵 难 要 与 本 病 鉴别 。 可 根据 前 者 病 
情 无 明显 波动 . 抗 胆 碱 酯 酶 药物 治疗 不 敏感 .血清 酶 活性 增高 而 排除 重症 肌 无 力 。 
【治疗 】 
eit ,适当 体 疗 以 保持 肌肉 功能 和 避免 挛缩 ,注意 防止 肺炎 等 并 发 症 。 

. 皮质 类 固 醇 激素 ”为 多 发 性 肌 炎 之 首选 药物 。 常 用 方法 为 : 泼 尼 松 1~1.5mg/(kg*qd), 最 
Pn 100mg/d。 一 般 在 4~6 周 之 后 临床 症状 改善 ,CK 下 降 接近 正常 。 逐 渐 慢 慢 减 量 , 一 般 每 
2 周 减 Smg, 至 30mg/d 时 改 为 每 4~8 周 减 2.5~5mg, 最 后 达到 维持 量 10~20mg/d ,维持 1~2 年 、 
应 特别 量 不 足 时 肌 炎 症状 不 易 控制 , 减 量 太 快 则 症状 易 波动 。 急 性 或 者 可 首先 
大 剂量 甲 泼 尼 龙 1000mg 静 滴 ,1 次 /日 ,连用 3~5 天 ,然后 逐步 减 量 。 长 期 皮质 类 问 醉 激素 治疗 
预防 其 不 民 反 应 ,给 予 低糖 , 低 盐 和 高 蛋白 饮食 ,用 抗 酸 剂 保护 冒 条 膜 ,注意 补充 钟 和 维生素 

对 结核 病 患 者 应 进行 相应 的 治疗 。 

2. 免疫 抑制 剂 ” 当 激素 治疗 不 满意 时 加 用 。 首 选 甲 氨 蝶 叭 ,其 次 为 硫 唑 喷 叭 . 环 磅 了 酰胺. 环 
他 来 A, 用 药 期 间 注 意 白 细胞 减少 和 定期 进行 肝 肾 功能 的 检查 

3. 免疫 球 蛋白 期 与 其 他 治疗 联合 使 用 ,效果 较 好 ， 免 疫 球 盘 白 1g/ (kg d), 静 滴 连 续 
2 天 ;或 0.4g/(kg*d) 静 脉 点 滴 ,每 月 连续 5 天 ,4 个 月 为 一 疗程 ,不 恨 反 应 为 三 心路 吐 头 名 ,但 
能 自行 缓解 . 
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志 、 
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4. 支持 治疗 ”给 对 高 侍 身 和 高 维 生 求 饮 食 ,进行 适当 体育 锻炼 和 理疗 ,重症 者 应 预防 关节 
挛缩 及 失 用 性 册 奖 缩 


【预后 ] 
a 多 发 性 肌 炎 患者 中 半数 可 基本 痊愈 。 伴 肿瘤 的 老年 患者 ,尤其 是 有 明显 的 


肺 心 、 胃 肠 受 案 者 预后 差 : 


第 四 节 ”进行 性 肌 营 养 不 良 症 


进行 性 肌 和 营养 不 良 症 (progressive muscular dystrophy,PMD) 是 一 组 遗传 1 性 肌肉 变性 疾病 , 临 
ee 2 Sd f 性 加 重 的 对 称 性 肌肉 无 力 和 萎缩 ,无 感觉 障碍 。 遗 传 方式 主要 为 常 染色 
路 传 : ee 钢 主要 dh 性 损害 、 和 常 。 统 织 学 


疗 方面 主要 为 刘 证 治 和 , 目 前 尚 无 有 效 的 根治 方法 。 

根据 遗传 方式 .起 病 年 龄 .萎缩 肌肉 的 分 布 . 病 程 进展 速 度 和 预后 ,进行 性 肌 营 养 不 良 症 
至 少 可 以 分 为 9 种 类 型 : 假 肥大 型 肌 营 养 不 良 症 (pseudohypertrophy muscular dystrophy), 包括 
Duchenne 型 肌 和 营养 不 良 症 (Duchenne muscular dystrophy,DMD ) 和 Becker 型 肌 营养 不 良 症 ( Becker 
muscular dystrophy , BMD). 面 肩 肽 型 肌 营 养 不 良 症 (facioscapulohumeral muscular dystrophy. FSHD)、 
股 带 型 肌 营 养 不 良 症 (limb-girdle muscular dystrophy,;LGMD)、 Emery-Dreifuss 肌 营养 不 良 症 
(Emery-Dreifuss muscular dystrophy, EDMD)、 先 天 性 肌 营 养 不 良 症 (congenital musc “ular dystrophy， 
CMD)、 眼 咽 型 肌 营 养 不 良 症 (oculopharyngeal muscular dystrophy， OPMD)、 眼 型 肌 营养 不 良 症 
(ocular muscular dy strophy ) 和 远 端 型 肌 营 养 不 良 症 (distal muscular dystrophy )。 在 这 些 类 型 中 ， 
DMD 最 常见 ,其 次 为 BMD FSHD 和 LGMD-。 

【 病因 及 发 病 宙 制 】 

进行 性 肌 营养 不 良 症 的 各 种 类 型 的 基因 位 置 .突变 类 型 和 遗传 方式 均 不 相同 ,其 致 病 机 
制 也 不 一 样 。 实 际 上 各 种 类 型 均 是 一 种 独立 的 遗传 病 。 如 假 肥大 型 肌 营 养 不 良 症 (DMD 和 
BMD) 的 基因 位 于 染色 体 Xp21, 必 X 连锁 隐 性 遗传 。 该 基因 全 长 约 2400kb, 是 迄今 止 发 现 
的 人 类 最 大 基因 ,cDNA 长 14kb, 含 79 个 外 显 子 ,编码 3685 个 氨基 酸 ,组 成 427KD 站 细胞 骨 
架 和 蛋白 一 抗 肌 蓉 缩 蛋白 Eye )。 该 蛋白 主要 位 于 骨骼 肌 和 心 ` 肌 细胞 膜 的 质 膜 面 ， 具有 细 
胞 支架 . 抗 牵 拉 、 防 止 肌 细胞 膜 在 收缩 活动 时 撕 裂 的 功能 。 作为 细胞 骨架 的 主要 成 分 ， 抗 肌 萎 
缩 蛋白 与 肌纤维 膜 上 的 多 种 糖 蛋白 结合 为 抗 肌 萎缩 蛋白 相关 蛋白 复合 体 (dystrophin-associated 
protein complex,DAPC), 这 些 复 合体 可 与 基 膜 层 粘 连 蛋白 (laminin ) 连接 ， 以 维持 肌纤维 的 稳定 
性 。DMD 患者 因 基因 缺陷 而 使 肌 细胞 内 缺乏 抗 肌 获 缩 蛋白 ,造成 肌 细胞 膜 不 稳定 并 导致 肌 组 
胞 坏死 和 功能 缺失 而 发 病 。DMD 患者 大 脑 皮质 神经 元 突 触 区 抗 肌 萎缩 蛋 上 的 缺乏 可 能 是 镶 力 
发 育 迟 消 的 原因 。 

FSHD 基因 定位 在 4 号 染色 体 长 辟 末 端 (4q35), 在 此 区 域 有 一 与 Kpnl 酶 切 位 点 相关 的 3.3kb 
重复 片段 ,正常 人 该 3.3kb/Kpnl 片 段 重复 10~150 次 ,而 FSHD 患者 通常 少 于 8 次 ， 故 通过 测定 3.3kb/ 
Kpnl 片段 重复 的 次 数 则 可 作出 基因 诊断 。FSHD 患者 3.3kb/Kpnl 片段 重复 次 数 的 减少 并 不 直接 
引起 基因 的 结构 破坏 ,而 是 引起 4q35 基因 的 转录 抑制 被 减弱 或 消除 ,使 其 表达 上 调 而 致 病 。 

肢 带 型 肌 营 养 不 良 症 是 一 类 具有 高 度 遗传 异 质 性 和 表 型 异 质 性 的 常 染 色 体 遗传 性 肌 病 。 
根据 遗传 方式 , 常 浴 色 体 显 性 遗传 的 称 为 LGMD1, 常 染色 体 隐 性 遗传 的 称 为 LCMD2。 各 自 按 
每 一 个 不 同 的 致 病 基 因 分 为 不 同 的 亚 型 ,如 LGMD1 分 为 LGMDIA 、IB\IC.ID 和 ]E 五 个 类 型 
LGMD2 分 为 LGMD2A .2B .2C .2D 2E .2F .2G、2H.21 下 人 由。90% 以 上 的 肢 带 型 肌 营 
养 不 良 症 是 党 染色体 隐 性 址 传 ,以 LCMD2A 型 最 常见 、 股 带 型 肌 营养 不 良 的 发 病 与 肌 腊 蛋 身 和 
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近 膜 蛋白 的 异常 有 关 , 直 接 影响 肌 细 胞 膜 上 的 抗 肌 萎 缩 蛋白 - 糖 蛋 白人 复合 体 的 结构 和 功能 。 复 
合体 内 各 蛋白 之 间 紧 密 结 合 , 互 相关 联 , 作 用 为 连接 膜 内 骨架 和 蛋白 和 膜 外 基质 以 保持 肌 细 胞 膜 
的 稳定 性 。 任 何 一 种 蛋白 的 缺失 均 会 影响 到 整个 膜 结构 自 导 敏 肌 细胞 的 坏死 。 

眼 咽 型 肌 营养 不 良 症 基因 位 于 染色 体 14q11.2-13 ,其 蛋 中 产物 为 多 聚 腺 闻 酸 结合 蛋白 2 
(polyadenylate-binding protein 2,PABP2), 故 也 称 多 聚 腺 并 酸 结合 盘 白 2 基因: PABP2 蛋白 存 
在 于 细胞 核 中 ,对 信使 RNA 起 增加 poly (A) 的 作用 。 发病 机 制 与 PABP2 基因 1 号 外 显 子 上 的 
CCG 重复 突变 增加 有 关 : 正 常人 仅 6 次 重复 ,而 眼 咽 型 肌 营 养 不 良 症 忠 省 GCC 重复 8~13 次 , 编 
码 异常 的 多 聚 丙 氨 酸 链 。 重 复 的 次 数 越 多 ,症状 越 重 

Emery-Dreifuss 肌 营 养 不 良 症 基因 位 于 染色 体 Xq28 和 1q21-23， 分 别 编 码 emerin 和 核 纤 层 
蛋白 A/C (laminA/C), 主要 位 于 骨骼 肌 . 心 肌 .平滑肌 核 膜 。 该 基因 异常 导致 核 腊 稳 
成 骨骼 肌 和 心肌 的 损害 。 

【病理 】 


定性 受 损 , 造 


各 种 类 型 的 进行 性 肌 营 养 不 良 症 的 肌肉 本 2 二 2 人 
病理 改变 主要 为 肌纤维 的 变性 ,坏死 萎缩 和 下 计 
再 生 , 肌 膜 核 内 移 增多 。 随 着 病情 进展 , 光 镜 。 一"…* Se “| 
下 肌 细 胞 大 小 差异 不 断 增加 ,有 的 次 缩 ,有 的 之 i J Le 
代 偿 性 增 大 , 呈 负 内 分 布 ;萎缩 的 肌纤维 间 有 ”0 
大 量 的 脂肪 细胞 和 结缔 组 织 增生 。 工 型 和 工 和 . 
型 肌纤维 均 受累 ,为 非特 异性 改变 (图 17-2)。 we s uf? re a 
电镜 下 肌 原 纤维 排列 亲 乱 或 断裂 ,Z 线 破坏 或 > 上 这 
消失 , 肌 细 胞 腊 有 锯齿 状 改 变 。 各 种 类 型 的 特 ” 遍 。 、 A 
异性 蛋白 改变 需 用 相应 的 抗体 进行 检测 ,如 一 叹 St 
DMD 和 EDMD 患者 的 肌 活 检 标 本 分 别 用 抗 肌 图 17-2 ”DMD 肌 组 织 病理 (HE x 400) 


萎缩 蛋白 抗体 和 emerin 抗体 进行 免疫 组 化 染 ”肌纤维 大 小 不 等 ,可 见 肌 纤维 肥大 (A) 萎 缩 (B)\ 变 
色 可 见 抗 肌 萎缩 蛋白 和 emerin 蛋白 缺失 ,对 性 (C) 和 坏死 (D) 肌 束 膜 (E) 和 肌 内 膜 (F) 结 缔 组 
。 织 明 显 增生 

诊断 有 决定 性 意义 。 

【临床 表现 】 

1. 假 肥 大 型 ”肌肉 假 肥 大 是 由 于 肌 束 内 大 量 脂肪 和 结缔 组 织 的 推 积 造成 。 根 据 抗 肌 萎缩 
蛋白 朴 水 肽 段 是 否 存在 ,以 及 蛋白 空间 结构 变化 和 功能 丧失 程度 的 不 同 , 本 型 又 可 分 为 DMD 和 
BMD 两 种 类 型 。 

(1) Duchenne 型 肌 营 养 不 良 症 (DMD) 

1) DMD 是 我 国 最 常见 的 X 连 锁 隐 性 遗传 的 肌 病 , 发病 率 约 30/10 万 男 婴 。1/3 的 患 儿 是 
DMD 基因 新 帘 变 所 致 。 女 性 为 致 病 基因 携带 者 ,所 生男 孩 50% 发 病 ,无 明显 地 理 或 种 族 差异 。 

2) 3~5 岁 隐匿 出 现 骨 剑 带 肌肉 无 力 ,表现 为 走路 慢 , 脚 尖 着 地 , 易 跌 跤 。 由 于 和 骼 腰 肌 和 和 股 
四 头 肌 无 力 而 上 楼 及 蹲 位 站 立 困难 。 背 部 仲 肌 无 力 使 站 立时 采 椎 过 度 前 凸 , 恰 中 肌 无 力 导 致 行 
走时 骨盆 向 两 侧 上 下 摆动 , 呈 典 型 的 路 步 。 由 于 腹 肌 和 各 且 肌 无 力 , 患 儿 自 仰 中 位 起 立时 必须 
先 翻 身 转 为 信 围 位 ,依次 屈膝 关节 艇 关节 ,并 用 手 支撑 和 鸳 干 成 俯 跪 位 ,然后 以 两 手 及 双 腿 共同 
支撑 躯干 ,再 用 手 按压 肤 部 以 辅助 股 四 头 肌 的 肌 力 ,身体 呈 深 鞠躬 位 ,最 后 双手 攀附 下 肢 缓慢 
站 立 , 因 十 分 用 力 而 出 现 面部 发 红 。 上 述 动作 称 为 Gower 征 ( 几 17-3), 为 DMD 的 特征 性 表现 ， 
DMD 患 儿 坐 在 地 板 上 ,双手 交叉 抱 肩 不 能 站 起 ,而 正常 小 儿 很 容易 站 起 

3) 肩 脚 带 肌 .开辟 肌 往往 同时 受累 ,但 程度 较 轻 。 由 于 户 肢 带 松 闻 形 成 游离 肩 。 因 前 锯 册 
和 和 斜 方 肌 姜 缩 无 力 , 举 壁 时 肩 肢 骨 内 侧 远 离 胸 辟 , 两 肩 肿 骨 呈 必 状 坚 起 于 背部 , 称 为 注 状 肩 胖 ， 
在 两 余 前 推 时 最 明显 - 
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图 17-3 Gower 征 


4) 90% 的 患 儿 有 肌肉 假 性 肥大 , 触 之 坚 籼 ,为 首发 症状 之 一 (图 17-4)。 以 腓 肠 肌 最 明显 ,三 
角 肌 ` 辟 肌 、 股 四 头 肌 、 冈 下 肌 和 肪 三 头 肌 等 也 可 发 生 。 因 萎缩 肌纤维 周围 被 脂肪 和 结缔 组 织 车 


代 , 故 体积 增 大 而 肌 力 减弱 。 
5) DMD 患 儿 的 血清 肌 酸 激酶 显著 升 高 ， 
可 达 正 常 值 的 30~100 们 ;血清 肌 醋 明显 下 降 。 


大 多 患者 伴 心 用 
联 出 现 高 R 波 逢 


脏 扩 大 , 心 潍 膜 关闭 不 全 。 肌 电 图 呈 肌 源 性 损 
害 。 约 30%} 忠 儿 有 不 同 程度 的 智能 障 得 。 平 


滑 肌 损害 可 有 胃 


海 ,吸收 不 良 `\ 巨 结肠 等 。 面 肌 、 眼 肌 、 知 咽 肌 、 
胸 锁 她 突 肌 和 括约肌 不 受累 。 


肌 损 害 , 如 心律 不 齐 , 右 胸 前 导 
1 左 胸 前 导 联 出 现 深 Q 波 ; 心 


扬 功 能 障碍 ,如 呕吐 、 腹 痛 、 腹 


6) 随 症 状 加 
平地 步 4 1 困难 。 


坐 轮椅 ,这 有 助 于 鉴别 DMD 和 BMD(12 岁 可 


重出 现 跟 妥 蛮 缩 , 双 足下 重 ， 
患 儿 12 岁 左右 不 能 行走 , 需 


以 行走)。 晚期 患者 的 下 肢 、. 驱 于 上肢、 授 和 图 17-4 DMD 的 腓 肠 肌 假 性 肥大 
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肩 部 肌肉 均 明 显著 缩 , 腿 反 射 消 失 , 因 肌肉 挛缩 致使 膝 、 肘 、 散 关节 届 曲 不 能 伸 直 ,次 柱 侧 弯 。 最 
因 呼 吸 肌 著 缩 而 出 现 呼 吸 变 浅 ,咳嗽 无 力 , 肺 容量 明显 下 降 , 心 律 失常 和 心 功能 不 全 ,多 数 患 
者 在 20~30 岁 因 呼吸 道 感染 .心力 衰竭 而 死亡 。 

(2) Becker 型 肌 营 养 不 良 症 (BMD): 发 病 率 为 DMD 患者 的 110- 临床 表现 与 DMD 类 似 : 呈 
X 连锁 隐 性 遗传 。 首 先 累及 骨盆 带 肌 和 下 肢 近 端 肌 内 ,逐渐 波及 肩 肢 带 肌 ,有 腓 肠 肌 假 性 肥大 。 
血清 CK 水 平 明显 升 高 , 尿 中 肌 酸 增加 , 肌 栈 减少。 肌 电 图 和 肌 活 检 均 为 肌 源 性 损害 ,肌肉 MRI 
检查 示 变 性 肌肉 呈 “ 虫 他 现象 "。 BMD 与 DMD 的 主要 区 别 在 于 起 病 4 4 (5~15 岁 起 病 ), 进 
展 速 度 缓慢 病情 以 轻 ,12 岁 以 后 尚 能 行走 ,心脏 很 少 受 伦 (上 则 较 闫 重 ), 知 力 正常 。 存 活 
期 长 ,接近 正常 生命 年 限 。 抗 肌 凌 缩 蛋 白 基 因 多 为 整 码 缺失 突变 , 骨 铝 肌 膜 中 的 抗 贞 鞭 缩 蛋白 
表达 减少 。 

2. 面 肩 肪 型 肌 营养 不 良 症 (FSHD) 

(1) 常 染色 体 显 性 遗传 。 乡 在 青少年 期 起 病 。 

(2) 面部 和 肩 歼 带 肌 肉 最 先 受累 ,患者 面部 表情 少 , 眼 哈 闭合 无 力 或 关 出 现 膜 (图 17-5), 吹 
口哨 . 鼓 妥 困 难 , 滨 渐 延 至 肩 肢 带 ( 细 状 户 肝 很 明显 ). 三 角 肌 .及 二 头 肌 、 胞 三 头 肌 和 胸 大 有 机上 半 
部 。 肩 腥 带 和 上 壁 肌 肉 萎缩 十 分 明显 ， 常 不 对 称 。 因 口 轮 臣 肌 假 性 肥大 嘴 撒 增 厚 而 微 几 , 称 为 “ 肌 
病 面容 ”。 可 见 三 角 肌 假 性 肥大 。 

(3) 病情 缓慢 进展 ,逐渐 累及 躯干 和 骨 爸 带 肌 肉 , 可 有 腓 肠 册 假 性 肥大 ,视网膜 病变 和 听力 
障碍 (神经 性 耳 侮 )。 大 约 20% 需 坐 轮椅 ,生命 年 限 接近 正常 。 

(4) 肌 电 图 为 几 源 性 损害 , 血清 酶 正常 或 轻 度 升 高 。 印迹 杂交 DNA 分 析 可 测定 4 号 染色 体 
长 臂 末 端 3.3kb/KpnI 重复 片段 的 多 少 来 确诊 。 

3， 肢 带 型 肌 营养 不 良 症 “” 常 染色 体 隐 性 或 显 性 遗传 ,散发 病例 也 较 多 。 与 显 性 遗传 相 比 ， 
隐 性 遗传 的 患者 较 常见 .症状 较 重 起 病 较 早 。10~20 岁 起 病 ,首发 症状 多 为 骨盆 带 肌 肉 蓉 缩 \ 盯 
椎 前 凸 鸭 步 , 下肢 近 端 无 力 出 现 上 楼 困难 ,可 有 腓 肠 肌 假 性 肥大 。 逐 渐 发 生 户 脚 带 肌肉 萎缩 ， 
治 臂 .梳头 困难 ,翼状 肩 朋 。 面 肌 一 般 不 受累 。 膝 反射 比 躁 反射 消失 早 。 血 清 酶 明显 升 高 , 肌 电 
时 肌 源 性 损害 ,心电图 正常 。 病 情 缓慢 发 展 ,平均 起 病 后 20 年 左右 形 失 劳 动能 力 。 

4. 眼 咽 型 肌 营 养 不 良 症 常 染色 体 显 性 遗传 。40 岁 左右 起 病 , 首 发 症状 为 对 称 性 上 有 瞪 下 
主 和 眼球 运动 障碍 。 逐 步 出 现 轻 度 面 肌 、 眼 肌 无 力 和 萎缩 , 厚 咽 朵 难 ,发音 不 清 , 近 端 肢体 无 力 。 
清 CK 正常 或 轻 度 升 高 - 

5，Emery-Dreifuss 型 肌 营 养 不 良 症 (EDMD) X 连锁 隐 性 遗传 ,5~15 岁 缓慢 起 病 。 临 床 特 
正 为 疾病 早期 出 现 肘 部 屈曲 挛缩 和 跟 妥 缩 短 、 颁 部 前 屈 受 限 、 肖 柱 强直 而 穹 腰 转身 困难 。 受 时 
群 主要 为 腑 二 头 肌 . 服 三 头 肌 、 脂 骨 肌 和 用 前 肌 , 继 之 骨 倪 带 肌 和 下 上 肢 近 端 肌肉 无 力 和 获 缩 。 
上 E 肠 肌 无 假 性 肥大 。 智 力 正常 。 心脏 传导 功能 障碍 ,表现 为 心动 过 组. 尝 夺 、 心 房 纤 颤 等 ,心脏 
扩大 ,心肌 损害 明显 。 血 清 CK 轻 度 增高 。 病 情 进展 缓慢 ,患者 常 因 心脏 病 而 致死 。 

6. 其 他 类 型 

(1) 眼 肌 型 :又 称 Kiloh-Nevin 型 ,较为 军 见 。 常 染色 体 显 性 遗传 ,20~30 岁 缓 慢 起 病 , 最 初 表 
现 为 双 侧 眼 瞪 下 牌 伴 头 后 仰 和 额 肌 收缩 ,其 后 累及 眼 外 肌 , 可 有 人 复 视 , 易 误诊 为 重症 肌 无 力 。 本 
型 无 肢体 肌肉 萎缩 和 妥 反 射 消 失 。 

(2) 远 端 型 : 较 少 见 , 常 染色 体 显 性 遗传 。10~50 岁 起 病 , 肌 无 力 和 韶 缩 始 于 四 肢 远 端 、 腕 躁 
关节 周 玮 和 手足 的 小 肌肉 ,如 大 小 鱼 际 肌 凌 缩 。 伸 肌 受 崇明 显 , 亦 可 向 近 端 发 展 。 无 感觉 障碍 
和 自主 神经 损害 。 常 见 的 亚 型 有 Welander 型 ( 常 染色 体 显 性 遗传 ,基因 定位 于 2p13), 其 次 为 芬 
苦 耐 ,Nonaka 型 ( 常 染 色 体 隐 性 遗传 )、Miyoshi 型 ( 常 染色 体 隐 性 遗传 ) 等 。 

(3) 先天 性 肌 营 养 不 良 症 :在 出 生 时 或 婴儿 期 起 病 , 表 现 为 全 身 严 重 肌 无 力 、 肌 张力 低 和 此 
关节 挛缩 。 面 肌 可 轻 度 受累 , 喘 喉 肌 力 弱 , 跨 声 小 , 吸 哆 力 罚 可 有 了 眼 外 肌 麻 癌 , 腿 反射 减弱 或 
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消失 。 常见 的 亚 型 有 Fukuvama 型 .merosin 型 ,肌肉 一 眼 一 脑 异 常 型 (muscle-eye-brain disorder) 等 。 

【 辅助 检查 ] 

1. 血清 酶 学 检测 ”常规 的 血清 酶 检测 主要 包括 肌 酸 激酶 (creatine kinase,CK)、 乳 酸 脱 氨 
酶 (lactate dehydrogenase .LDH) 和 肌 酸 激酶 同 工 酶 (creatine kinase-MB,CK-MB)。 异 常 显著 升 高 
(正常 值 的 20~100 倍 ) 者 见于 DMD、BMD、 远 端 型 肌 营 养 不 良 症 的 Miyoshi 亚 型 和 LGMD2C、2D、 
2E .2F 型 。 其 他 类 型 的 肌 酶 轻 到 中 度 逢 在 DMD 和 LGMD2 晚期 , 因 患 者 肌肉 严重 奢 缩 则 血 
清 CK 值 可 明显 下 降 。 其 他 血 污 酶 如 谷 气 酸 草 酰 乙酸 转氨酶 (glutamic oxaloacetic transaminase， 
GOT) .和 谷 伏 酸 丙 病 酸 转 气 柄 ( glutamate-pyruvate transaminase, GPT) 等 在 进展 期 均 可 轻 度 升 高 。 

2. 肌 电 图 ”具有 上 典型 的 肌 源 性 受 损 的 表现 。 用 针 电极 检查 股 四 头 肌 或 三 角 肌 ,更 息 时 可 见 
纤 蜂 波 和 正 锁 波 ; 轻 收 缩 时 可 见 运 动 单位 时 限 缩短 ,波幅 减低 ,多 相 波 增多 ;大 力 收 缩 时 可 见 强 
直 样 放电 及 病理 干扰 相 。 神 经 传导 速度 正常 。 

3. 基因 检查 ”采用 PCR、MLPA、 印 迹 杂 交 、DNA 测序 等 方法 ,可 以 发 现 基因 突变 进行 基因 

诊断 。 如 用 多 重 PCR 或 MLPA 法 可 检测 DMD 基因 外 显 子 的 缺失 ;印迹 杂交 法 可 进行 FSHD 基 
因 诊 断 ;DNA 测序 可 明确 LGMD 等 基因 的 突变 碱 基 。 
4. 肌肉 活检 ”大 多 数 类 型 的 进行 性 肌 营养 不 良 症 患者 的 肌肉 活检 均 表 现 为 肌肉 的 坏死 和 
再 生 . 间 质 脂肪 和 结缔 组 织 增生 这 一 共性 .常规 染色 方法 不 能 区 分 各 种 类 型 ,但 采用 免疫 组 织 
化 学 法 使 用 特异 性 抗体 可 以 检测 肌 细 胞 中 特定 蛋白 是 否 存在 ,以 此 来 鉴别 各 种 类 型 的 肌 营 养 
不 良 症 。 如 用 抗 肌 蓉 缩 蛋白 抗体 检测 DMD 和 BMD 用 y- 肌 聚 糖 蛋 白 ( Yy -sarcoglycan) 抗体 检 
测 LGMD2C .用 a - 肌 桶 狂 蛋 白 抗 体检 测 LGMD2D 用 B - 肌 聚 糖 蛋 白 抗体 检测 LGMD2E 和 用 
Emerin 和 蛋白 抗体 检测 EDMD 等 。 

5. 其 他 检查 X 线 心电图、 超声 心动 图 可 早期 发 现 进行 性 肌 营 养 不 良 症 患者 的 心脏 受累 
的 程度 。CT 可 发 现 骨 髓 肌 受 损 的 范围 ,MRI 可 见 变性 肌肉 呈 不 同 程度 的 “等 食 现 象 "。DMD 和 
BMD 患者 应 做 智力 检测 。 

【诊断 】 

根据 临床 表现 .遗传 方式 .起 病 年 龄 .家族 史 , 加 上 血清 酶 测定 及 肌 电 图 .肌肉 病理 检查 和 基 
因 分 析 , 诊 断 不 难 。 如 基因 检测 阴性 或 检测 所 有 基因 突变 点 有 困难 ,用 特异 性 抗体 对 肌肉 组 织 
进行 免疫 组 化 检测 ,可 以 明确 诊断 。 

【 鉴别 诊断 】 

1. 少年 型 近 端 珍 肌 攻 缩 症 ” 因 青少年 起 病 , 有 对 称 分 布 的 四 上肢 近 端 肌 获 缩 需 与 肢 带 型 肌 营 
养 不 良 症 鉴别 。 但 本 病 多 伴 有 肌 柬 圭 颤 ; 肌 电 图 为 神经 源 性 损害 ,有 巨大 电位 ;病理 为 神经 源 性 
肌 萎缩 ,可 资 鉴别 。 

2. 慢性 多 发 性 肌 炎 ” 因 对 称 性 肢体 近 端 无 力 需 与 肢 带 型 肌 营 养 不 良 症 鉴 别 。 但 本 病 无 遗 
传 史 , 病 情 进 展 较 快 , 常 有 肌 痛 ,血清 肌 酶 增高 ,肌肉 病理 符合 肌 炎 改变 ,用 皮质 类 加 醇 治疗 有 
效 , 不 难 鉴别 。 

3. 肌 萎 缩 侧 索 硬 化 症 ” 因 手 部 小 肌肉 无 力 和 鞭 缩 需 与 远 端 型 肌 营 养 不 良 症 鉴别 。 但 本 病 
除 肌 蔚 缩 外 , 尚 有 肌肉 跳动 、 肌 张力 高 腿 反 射 亢进 和 病理 反射 阳性 ,易于 鉴别 。 

4. 重症 肌 无 力 ” 主 要 与 腿 咽 型 和 眼 肌 型 区 别 。 重 症 肌 无 力 有 易 疲 劳 性 和 波动 性 的 特点 ,新 
斯 的 明 试验 阳性 , 肌 电 图 的 低频 重复 电 刺 激 检查 也 可 作 鉴 别 。 

【治疗 】 

进行 性 肌 营养 不 良 症 迄 今 无 特异 性 治疗 ,只 能 对 症 治疗 及 支持 治疗 ,如 增加 营养 ,适当 锻 
炼 。 物 理疗 法 和 矫形 治疗 可 预防 及 改善 冰 柱 畸形 和 关节 人 榨 缩 ,对 维持 活动 功能 很 重要 。 应 艾 励 
患者 尽 可 能 从 事 了 常 活动 ,避免 长 期 卜 床 。 药 物 可 选用 ATP、 肌 苷 、 维 生 素 下 .有 册 生 注射 液 和 补 
中 益 气 的 通 客 脉 片 等 ， 基 因 渗 疗 及 干细胞 移植 治疗 有 望 成 为 有 效 的 治疗 方法 。 


科 , 记 


< 
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由 于 目前 尚 无 有 效 的 治疗 方法 ,因此 检 出 携带 者 .进行 产 前 诊断 .人 工 流产 趾 病 胎儿 就 显得 
尤其 重要 。 首 先 , 应 确定 先 症 者 ( 患 儿 ) 的 基因 型 ,然后 确定 其 母亲 是 否 是 携带 者 。 当 携带 者 怀 
孕 以 后 确定 是 男 胎 还 是 女 胎 , 对 男 胎 进行 产 前 基因 诊断 ,若是 病 胎 则 终止 妊娠 ,防止 患 儿 出 生 。 

【预后 】 

DMD 患者 20 多 岁 死 于 呼吸 衰竭 或 心力 衰竭 ;LGMD2C .2D .2E .2F 患者 也 预后 
FSHD、BMD ,上 腿 型 . 眼 咽 型 和 远 端 型 肌 营 养 不 良 症 患 者 的 预后 较 好 ,部 分 患者 寿命 可 接 } 
命 年 限 。 


第 五 节 。” 肌 强直 性 肌 病 


肌 强 直 是 指骨 骼 肌 在 随意 收缩 或 受 物 理 刺激 收缩 后 不 易 立即 放松 ; 电 和 刺激. 机械 刺激 时 肌 
肉 兴 奋 性 增高 ;重复 收缩 或 重复 电 刺激 后 骨骼 肌 松 弛 ,症状 消失 ;寒冷 环境 中 强直 加 重 ; 册 电 图 
检查 呈现 连续 的 高 频 放电 现象。 

肌 强 直 的 原因 不 清 , 可 能 与 肌 膜 对 某 些 离子 的 通 透 性 异常 有 关 。 例 如 ,在 强直 性 员 营养 不 
良 症 中 , 肌 膜 对 钠 离 子 的 通 透 性 增加 ;而 在 先天 性 肌 强 直 中 , 则 对 人 氧 离子 通 透 性 降低 。 不 管 何 种 
肌 强 直 , 均 可 对 症 治疗 ,常用 药物 有 普 鲁 卡 因 腕 .苯妥英 钠 . 卡 马 西平 .地 西洋 等 。 


强直 性 肌 党 养 不 良 症 


强直 性 肌 营 养 不 良 症 (myotonic dystrophy, MD) 是 一 组 以 肌 无 力 、 肌 强直 和 肌 蔚 缩 为 特点 的 
多 系统 受累 的 常 染 色 体 显 性 遗传 病 。 除 骨 能 肌 受 累 外 ,还 常 华 有 和 白内障、 心律 失常 .糖尿病 、 秃 
发 .多 汗 .性 功能 障碍 和 智力 减退 等 表现 。 不 同 的 患者 病情 严重 程度 相差 很 大 ,如 在 同一 家 系 中 
可 见 从 无 症状 的 成 人 杂 合 子 到 病情 严重 的 婴 幼 儿 。 发 病 率 为 13.5/10 万 。 

【 病因 及 发 病 机 制 】 

强直 性 肌 营 养 不 良 症 基因 (MD1 基因 ) 位 于 19 号 染色 体 长 臂 (19q13.3), 基因组 跨度 为 
14kb, 含 15 个 外 显 子 ,编码 582 个 氨基 酸 残 基 组 成 萎缩 性 肌 强 直 和 蛋白 激酶 (dystrophia myotonica 
protein kinase, DMPK ), 该 基因 的 3’ - 端 非 翻 译 区 存在 一 个 三 核 芽 酸 串 联 重复 顺序 即 p(CTG) 
结构 , 正 党 人 的 p(CTC)n 结构 中 拷贝 数 在 5-40 之 问 ,而 强直 性 肌 营 养 不 良 患者 的 5 为 
50~2000 , 称 为 (CTG ) ,动态 突变 - p(CTG) ,的 异常 扩展 影响 基因 表达 ,对 细胞 有 毒性 损害 而 致 病 。 
该 病 的 外 显 率 为 100%。 

【病理 】 

肌 活检 病理 可 见 肌纤维 大 小 不 一 , 工 型 肌纤维 选择 性 萎缩 ; 卫 型 肌纤维 可 见 肥大 , 环 状 纤 
维 , 肌 细 胞 核 内 移 增加 , 纵 切 面 上 蛙 链 状 排列 ,肌纤维 周边 可 见 肌 原 纤维 退缩 到 肌纤维 一 侧 形 成 
的 肌 浆 块 。 肌 细胞 坏死 和 再 生 不 明显 。 心 脏 传导 系统 纤维 化 ,心肌 细胞 葵 缩 ,脂肪 浸润 。 丘 脑 
和 黑 质 的 胞 质 内 可 见 包涵 体 。 

【 临床 表现 】 

1. 发 病 年 龄 及 起 病 形式 ”多 在 30 岁 以 后 隐匿 起 病 , 男 性 多 于 女性 ,进展 缓慢 , 肌 强 直 在 肌 
萎缩 之 前 数 年 或 同时 发 生 。 病 情 严重 程度 差异 较 大 ,部 分 患者 可 无 自觉 症状 , 仅 在 查 体 时 才 被 
发 现 有 异常 。 

2. 肌 强 直 ”肌肉 用 力 收缩 后 不 能 正常 地 松 开 , 过 冷 训 重 。 主 要 影响 手 部 动作 ,行走 和 进食 ， 
如 用 力 握 拳 后 不 能 立即 将 手 伸 直 , 需 重复 数 次 才能 放松 ,或 用 力 闭 眼 后 不 能 睁 开 ,或 开始 咀嚼 时 
不 能 张口 。 用 邑 诊 锤 吨 击 四 肢 肌 肉 可 见 肌 球 ,具有 重要 的 诊断 价值 。 

3. 肌 无 力 和 肌 萎缩 “ 常 先 累及 手 部 和 前 臂 肌肉 ,继而 累及 头面 部 肌肉 ,尤其 里 肌 和 咬 贡 著 
凑 最 明显 ,患者 面容 症 攻 , 医 骨 降息 , 呈 “ 移 状 险 ”, 颈 消瘦 而 稍 前 局 ,而 成 * 忽 颈 "”。 呼 吸 肌 也 营 受 
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累 , 引 起 肺 通气 此 下 降 : 部 分 患者 有 上 有 瞪 下 垂 \ 眼 球 活动 受 限 \ 构 音 障碍 .吞咽 困难 、 足 下 垂 及 跨 

4. 骨骼 肌 外 的 表现 I 

(1) 向 内 麻 : 成 年 患者 很 常见 -裂隙 灯 下 检查 白内障 是 发 现 轻 症 家 族 性 患者 的 敏感 方法 。 
患者 也 可 有 视网膜 色 来 空 性 . 

(2) 内 分 泌 症 状 :也 男 性 学 丸 小 .生育 能 力 低 ; 女 性 月 经 不 规律 ,卵巢 功能 低下 ,过 早 停经 
至 不 孕 ;@ 椭 耐 直 异常 占 3526 , 伴 糖 屎 病 的 患者 较 多 ; @ 部 分 患者 宽 额 头 及 秃顶 。 

63) 心脏 :心律 不 齐 、 心 怪 , 甚 至 举 脏 。 常 有 I 度 、[[ 度 房 室 传导 阻 滞 

(4) 轨 肠 道 : 半 滑 肌 受 罕 可 出 现 胃 排 空 慢 、 胃 肠 蠕 动 差 假 性 肠 梗阻 、 便秘 。 有 时 因 肛 门 括 约 
册 无 力 可 大 便 失 禁 。 

(5) 其 他 :部 分 患者 消瘦 ,智力 低下 ,听力 障碍 ,多 汗 ,肺活量 减少 ,颅骨 内 板 增 生 , 脑 室 扩 


大 等 

【 辅助 检查 】 

1. 肌 电 图 ”典型 的 肌 强 直 放 电 对 诊断 具有 重要 意义 。 受 累 肌肉 出 现 连 续 高 频 强 直 波 逐渐 
衰减 , 肌 电 图 扬声器 发 出 一 种 类 似 友 炸 机 俯冲 样 声音 。 

2. 肌肉 活 组 织 检查 ”型 肌纤维 肥大 .I 型 肌纤维 著 缩 , 伴 大 量 核 内 移 , 可 见 肌 浆 块 和 环 状 
肌纤维 ,以 及 肌纤维 的 坏死 和 再 生 。 

3. 基因 检测 ”患者 染色 体 19q13.3 的 肌 强 直 蛋 白 激酶 基因 的 3' - 端 非 翻译 区 的 CTG 重复 
顺序 异常 扩 增 超过 100 次 重复 (正常 人 为 5~40), 即 可 确诊 。 

4. 其 他 ”血清 CK 和 LDH 等 酶 正常 或 轻 度 升 高 ;血清 免疫 球 蛋 白 IgA、IgG、IgM 减少 ; 心 电 
J 头颅 CT 及 MRI 示 蝶 鞍 变 小 和 脑室 扩大 。 

【诊断 

根据 常 -Ey 中 年 缓慢 起 病 ,临床 表现 为 全 身 骨 散 肌 强直 无力 及 萎缩 ,同时 
具有 白内障 、 珊 项、 内 分 泌 和 代谢 改变 等 多 系统 受累 表现 。 肌 电 图 呈 典 型 的 肌 强直 放电 ,DMPK 
基因 的 3 - 端 非 翻译 区 的 CTG 重复 顺序 异常 扩 增 超过 100 次 ,肌肉 活检 为 肌 源 性 损害 ,血清 CK 
水 平 正常 或 经 度 升 高 ,诊断 一 般 不 困难 。 

【 鉴别 诊断 】 

临床 上 主要 与 其 他 类 型 的 肌 强 直 鉴 别 。 

1. 先天 性 肌 强 直 与 强直 性 肌 营养 不 良 症 的 主要 区 别 点 是 肌 强 直 及 肌 肥大 ， 狐 似 运动 员 但 
肌 力 减弱 ,无 肌 鞭 缩 和 内 分 刻 改 变 。 

人 先天 性 副 肌 强直 (paramyotonia congenital ) 突出 的 特点 是 出 生 后 就 持续 存在 面部 . 手 ` 上 
肢 远 端 肌肉 遇 冷 后 肌 强 直 或 活动 后 出 现 肌 强直 和 无 力 ,如 冷水 洗脸 后 眼睛 睁 开 缓慢 ,在 温暖 环 
境 下 症状 迅速 消失 , 吨 击 性 肌 强 直 明 显 。 常 染色 体 显 性 遗传 , 致 病 基因 定位 在 17423。 患 者 寿命 
正常 。 

3. 高 血 钾 型 周期 性 瘫 并 10 岁 前 起 病 的 弛 组 性 凑 痪 伴 肌 强直 , 发 作 时 血 钾 水 平 升 高 \ 心 电 
图 了 波 增高 ,染色 体 17q13 的 a- 亚 单位 基因 的 点 突变 检测 可 明确 诊断 。 

4. 神经 性 肌 强 直 (neuromyotonia) 又 称 Isaacs syndrome, 儿 童 及 青少年 期 隐匿 起 病 ,缓慢 进 
展 , 临 床 特征 为 持续 性 肌肉 抽动 和 出 汗 ,胸部 和 躁 部 持续 或 间断 性 痉挛 。 

【治疗 

目前 缺乏 根本 的 治疗 。 针 对 肌 强直 可 口服 葵 妥 英 钠 0.1g,3 次 /日 ; 卡 马 西平 0.1-0.2g,3 次 /日 ; 
普 鲁 卡 因 腕 lg,4 次 /日 ; 奎 宁 0.3g,3 次 /上 日 。 但 有 心脏 传导 阻 滞 者 鼠 用 奎 宁 和 普 鲁 卡 因 胺 , 品 
改 用 钙 离 子 通道 阻 滞 剂 。 物 理 治 疗 对 保持 肌肉 功能 有 一 定 的 作用 。 注 意 心 及 病 的 监测 和 处 理 。 
白内障 可 手术 治疗 。 内 分 刻 异 常 给予 相 应 处 理 。 


Wess 
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【预后 】 

个 体 间 差别 很 大 。 起 病 越 早 预后 越 差 ,有 症状 者 多 在 45~50 岁 死 于 心脏 病 。 症状 轻 者 可 接 
近 正 常生 命 年 限 。 


-、 先 天 性 肌 强 百 间 

先天 性 肌 强 直 症 (myotonia congenita) 首先 由 Charles Bell(1832 年 ) 报道 ,1876 年 丹麦 医师 
Thomsen 详细 描述 了 其 本 人 及 家 族 四 代 的 患 病情 况 , 故 义 称 Thomsen 病 : 党 染色 体 显 性 遗传 , 主 
要 临床 特征 为 骨 骨 肌 用 力 收 缩 后 放松 困难 , 患 病 率 为 (0.3~0.6)/10 万 

【 病因 及 发 病 机 制 ] 

Thomsen 病 是 由 位 于 染色 体 7q35 的 拭 离 子 通道 (chloride channel,CLCN1) 基因 突变 所 型 
该 基因 编码 的 骨骼 肌 电 压 门 控 性 氛 离 子 通道 蛋白 (chloride channel protein ), 是 一 跨 腊 
骼 肌 细胞 膜 内 外 的 氯 离子 的 转运 起 重要 作用 。 当 CLCN1 基因 点 突变 引起 气 讽 子 通道 蛋白 主要 
玻 水 区 的 氨基 酸 替 换 ( 第 480 位 的 且 氨 酸 变 成 亮 损 酸 ,P480L), 使 贷 讽 子 的 通 透 性 降低 从 而 诱发 
肌 强 直 。 

【病理 】 
主要 病变 在 骨骼 肌 , 肉眼 可 见 肌 肉 肥大 ,苍白 。 光 镜 下 肌纤维 肥大 , 肌 浆 增多 , 肌 膜 内 核 增 

多 上 且 核 中 心 移 位 ,肌纤维 横 纹 不 清 , 主 要 累及 工 型 肌纤维 ,也 可 见 少 数 肌纤维 萎缩 ,可 有 肌 小 管 
聚集 。 
【 临床 表现 】 

1. 起 病 年 龄 “多数 患者 自 婴 儿 期 或 儿童 期 起 病 , 也 有 在 青春 期 起 病 者 。 肌 强直 及 肌 肥 大 逐 
渐进 行 性 加 重 , 在 成 人 期 趋 于 稳定 - 

2. 肌 强 直 全身 骨 艇 肌 普 遍 性 肌 强 直 。 患者 胶体 僵硬 动作 笨拙 , 静 息 后 初次 运动 较 重 ,如 
久 坐 后 不 能 立即 站 立 , 静 立 后 不 能 起 步 ， 握手 后 不 能 放松 ,但 重复 运动 后 症状 减轻 。 面 部 .下 俩 、 
天 . 咽 和 上 肢 肌 强直 较 下 肢 明显 ,在 寒冷 的 环境 中 上 述 症 状 加 重 。 印 击 肌肉 可 见 肌 球 。 呼 吸 肌 
及 尿道 括约肌 受累 可 出 现 呼 吸 及 排尿 困难 ， 眼 外 肌 强 直 可 出 现 斜 视 或 复 视 。 家 族 中 不 同 患者 肌 
强直 的 程度 差异 很 大 。 

3. 肌 肥 大 ”全身 骨骼 肌 普 遍 性 肌 肥 大 ， 酷似 运动 员 - 肌 力 基 本 正常 ,无 肌肉 萎缩 ,感觉 正常 ， 
用 反射 存在 。 

4. 其 他 ”部 分 患者 可 出 现 精神 症状 ， 如 易 激动 .情绪 低落 .孤僻 、 抑 邦 及 强迫 观念 等 。 心 脏 
不 受累 ,患者 一 般 能 保持 工作 能 力 ， 寿命 不 受 限 。 


【辅助 检查 】 ea ; 
抽 电 图 检查 出 现 肌 强直 电位 ,插入 电位 延长 , 扬 声 带 发 出 得 炸 机 储 冲 般 或 峙 鸣 般 声响 。 肌 


肉 活 组 织 检查 示 肌 纤维 肥大 、 核 中 心 移 位 、 横 纹 从 清 。 血清 肌 酶 正常 ,心电图 正常 。 


【诊断 】 
眼 据 阳性 过 族 昌 临床 表现 为 婴儿 期 或 儿童 期 起 病 的 全 身 骨 销 肌 普 遍 性 肌 强直 ,如 肥大, 结 


合 肌 电 图 . 肌 活 检 以 及 血清 肌 栈 从 在 可 以 作出 诊断 。 


[ 鉴别 诊断 】 i 
1. 强直 性 肌 营 养 不 良 疗 30 乡 以 后 起 病 , 肌 力 减 弱 . 肌 萎缩 明显 ,无 普遍 性 肌 肥 大 ,有 白 内 


f 儿 天 发 亏 玉 类 网 月 经 失调 等 , 易 与 之 鉴别 。 
之 黄 德 ”还 应 与 先天 性 章 肌 强 青 .神经 性 肌 强 直 ,高 钟 型 周期 性 瘫痪 等 强直 性 肌 病 鉴别 。 
【治疗 】 
日前 省 无 特效 的 治疗 ,药物 可 用 荣 受 英 钠 . 卡 马 西平 . 普 鲁 卡 因 胺 乙酰 昱 胺 (diamox) 等 减 
轻 肌 强 下 ,但 不 能 改善 病程 和 预后 。 保暖 也 可 使 肌 强 直 减 经 


< 
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【预后 】 
预后 良好 ,年 命 不 受 影响 : 


第 六 节 ”线粒体 肌 病 及 线粒体 脑 肌 病 


线粒体 有 六 (mitochondrial myopathy) 和 线粒体 脑 肌 病 (mitochondrial encephalomyopathy) 是 
一 组 由 线粒体 DNA (mitochondrial DNA .mtDNA) 或 核 DNA (nucleus DNA,nDNA) 缺陷 导致 线 粒 
体 结构 和 功能 障碍 ，ATP 合成 不 是 所 致 的 多 系统 疾病 ,其 共同 特征 为 轻 度 活动 后 即 感到 极度 疫 


乏 无 力 ,休息 后 好 转 ; 肌 肉 活检 可 见 破碎 红 纤 维 (ragged red fiber, RRF)。 如 病变 以 侵犯 骨髓 肌 为 


】 
主 , 则 称 为 线粒体 肌 病 ;如 病变 同时 累及 到 中 枢 神 经 系统 , 则 称 为 线粒体 脑 肌 病 。 

线粒体 遗传 病 (mitochondrial genetic disease) 是 近 四 十 多 年 来 发 现 的 一 个 新 的 疾病 体系 。 
Luft(1962 年 ) 首次 报道 一 例 线粒体 肌 病 .生化 研究 证 实 病因 为 氧化 磷酸 化 脱 偶 联 。Anderson 
(1981 年 ) 测 定 了 人 类 mtDNA 全 长 顺序 ,并 提出 此 病 为 母系 遗传 。Holt(1988 年 ) 首次 在 线粒体 
肌 病 患者 中 发 现 mtDNA 缺失 ,证 实 mtDNA 突变 是 人 类 疾病 的 重要 病因 。 到 目前 为 止 ,已 确定 


mtDNA 上 的 150 多 种 病理 性 变 利 数 百 种 重 排 (rearrangement) 方 式 ， 建立 了 有 别 于 孟 德 尔 遗 
传 (Mendelian inheritance) 的 线粒体 遗传 (mitochondrial genetic) 新 概念 。 

【 病因 及 发 病 机 制 | 】 

线粒体 (mitochondria) 是 为 细胞 提供 能 基 的 细胞 器 ,也 是 除 nDNA 外 的 遗传 物质 ， 能 够 半 自 
主 复制 。 人 类 mtDNA 是 一 环 状 双 链 分 子 ,长 16 569bp, 由 轻重 两 链 互补 构成 , 含 37 个 基因 ,其 
hh 13 个 编码 呼吸 链 和 与 能 时 代谢 有 关 的 蛋白 ,2 个 为 RNA,22 个 为 IRNA。 线粒体 肌 病 和 线 粒 
体 脑 肌 病 的 病因 主要 是 mtDNA (少数 是 nDNA) 发 生 突变 ,如 基因 点 突变 (point mutation)、 缺失 
(deletion)、 重 复 (duplication) 和 丢失 (depletion), 即 mtDNA 拷贝 数 减 少 等 ， 使 编码 线粒体 在 氧化 
代谢 过 程 中 所 必 震 的 酶 或 载体 发 生 障 碍 ， 糖 诛 和 脂肪 酸 等 原料 不 能 进入 线粒体 或 不 能 被 充分 利 
用 , 故 不 能 产生 足够 的 ATP。 终 因 能 世 不 足 ,不 能 维持 细胞 的 正常 生理 功能 ， 诱导 细胞 凋 亡 而 导 
致 线粒体 病 (mitochondrial disease)。 

80% 的 线粒体 脑 肌 病 人 酸 血 症 和 卒中 样 发 作 (mitochondrial encephalomyopathy with 
lactic acidosis and stroke-like episodes, MELAS) 是 由 mtDNA 第 3243 位 点 发 生 A 到 G 的 点 突 
变 (A3243C ) 所 致 。 该 突变 由 于 改变 了 tRNA 亮 氨 酸 基因 的 结构 ,并 进一步 影响 了 线粒体 蛋 日 
质 的 合成 和 能 量 产生 而 致 病 。A3243G 突变 使 mtDNA 产生 了 一 个 新 的 Apal 限制 酶 酶 切 位 点 ， 
在 不 同 种 族 的 患者 中 均 能 检测 到 ,正常 人 无 此 突变 。 用 此 特性 可 做 MELAS 的 基因 诊断 。 肌 
库 挛 性 竟 痛 伴 破 碎 红 纤 维 (myoclonus epilepsy ragged-red fibers, MERRF) 主要 是 由 于 mtDNA 
第 8344 位 点 A 到 G 的 点 突变 (A8344G), 使 TRNA 赖 氨 酸 基因 结构 发 生 改变 ,蛋白 合成 受阻 
而 致 病 。30%~50% 的 慢性 进行 性 眼 外 肌 闻 痪 (chronic progressive external ophtha moplegia， 
CPEO) 和 Kearns-Sayre 综合 征 均 有 mtDNA 的 缺失 ,最 常见 缺失 位 于 mtDNA 的 8468 和 13 446 
位 之 间 。 

线粒体 病 的 遗传 方式 主要 是 母系 遗传 (maternal genetic pattermm)。 这 是 因 为 受精 卵 中 的 线 粒 
体 主 要 来 自 卵子 。 若 母亲 是 线粒体 病 患者 ,其 体内 的 部 分 mtDNA 是 正常 的 ,部 分 是 突变 的 ， 发 
生 在 生殖 细胞 系 的 突变 可 以 传递 给 所 有 子 代 ,但 只 有 女儿 可 以 继续 将 这 种 缺陷 传递 到 下 一 代 ， 
发 生 在 体 细胞 中 的 突变 则 只 会 引起 散发 病例 。 人 体 的 每 一 个 细胞 均 含 有 多 个 线粒体 ,每 个 线 
粒 体 含有 许多 mtDNA, 因 此 每 个 细胞 含有 成 百 上 干 个 mtDNA。 子 代 是 否 发 病 ,取决 于 子 代 个 体 
正常 mtDNA 和 突变 mtDNA 的 比例 , 仅 当 突变 mtDNA 达到 某 一 EF 组 织 或 器 官 功能 
异常 时 ,患者 二 会 出 现 症 状 , 阅 值 的 高 EG 本 站 德 尔 遗 
传 方式 是 不 同 的 : 另 忠 者 小 变 mtDNA 的 


| 


第 十 七 章 ”神经 一 肌肉 接头 和 肌肉 疾病 


数目 有 关 , 突 变 mtDNA 数目 越 多 临床 症状 越 重 ,而 相同 临床 表现 可 能 源 于 不 同 突变 ,这 些 均 是 
线粒体 病 临 床 表现 复杂 多 样 的 原因 。 如 当 MELAS 患者 肌 细 胞 内 的 A3243G 突变 mtDNA 超过 
90% 时 ,临床 上 出 现 卒 中 样 发 作 .痴呆 , 癫 痛 和 共 济 失调 等 ; 若 A3243G 突变 mtDNA 小 于 50%， 
则 只 出 现 慢性 进行 性 眼 外 肌 瘫 痪 、 肌 肉 损害 和 耳 舍 。 

非 遗 传 性 (环境 因素 ) 线 粒 体 突 变 是 由 于 饮 体 特异 组 织 的 各 种 类 乱 不 断 积 朱 并 超过 了 一 定 
的 立 值 ,导致 mtDNA 突变 ,ATP 能 量 供给 障碍 使 机 体 出 现 症状 - 

【病理 】 

1. 肌肉 肌 活检 冷冻 切片 ,经 Gomort 站 
trichrome (GT) 染色 可 见 RRF( 图 17-5), 由 大 na 
量变 性 线 将 体 聚 集 造成 。 主 要 见于 工 型 员 纤 | 祝 
维 , 油 红 0 染色 和 糖 原 染色 还 可 见 脂肪 和 糖 中 et i 
原 堆积 , 肌 组 织 内 血管 壁 SDH 染色 阳性 有 助 D0 
于 诊断 MELAS。 电 镜 下 可 见 肌 膜 下 或 肌 原 STR 
纤维 间 有 大 量 异 常 线粒体 ,线粒体 哺 排 列 素 | .1 
乱 , 有 时 可 见 类 结晶 样 包涵 体 (paracrystalline | 
inclusions ), 人 x 

2. 脑 脑 的 病变 复杂 乡 样 ,广泛 受累 。 颖 SE 叶 、 
主要 为 海绵 样 改变 .神经 元 变性 丢失 、 灶 性 坏 a 
死 或 广泛 层 性 坏死 星 形 细胞 增生 、 脱 骨 蒜 或 。 。 图 17-5 线粒体 肌 病 肌 组 织 病理 (GT x 400) 
矿物 质 沉积 。MELAS 患者 还 可 见 矣 项 桃 上 叶 皮 人 
质 多 灶 性 软化 灶 , 脑 皮质 萎缩 和 基底 核 钙化 , 颅 内 多 灶 性 坏死 伴 小 血管 增 牛 和 星 形 细胞 增多 
状 或 层 状 海绵 样 改 变 。MERRF 患者 可 有 齿 状 核 . 红 核 和 苍白 球 等 核 团 变性 。 

【 临床 表现 】 

本 病 可 发 生 于 任何 年 龄 阶段 ,多 呈 慢 性 进展 ,可 累及 多 个 系统 ,临床 表现 复杂 多 样 。 上 骨骼 


片 


和 脑 由 于 线粒体 含量 丰富 ,能 量 需 求 高 , 故 最 容易 受累 而 出 现 症状 。 临 床 按 受 峙 组 织 不 同 主要 
分 为 ; 
1. 线粒体 肌 病 ”多 在 20 岁 左右 起 病 , 也 有 儿童 及 中 年 起 病 者 ,男女 均 可 受累 。 临 床上 以 


HH 号 


无 力 和 不 能 耐 受 疫 劳 为 主要 特征 ,往往 轻 度 活动 后 即 感 疫 乏 , 休 息 后 好 转 , 常 伴 有 肌肉 酸痛 及 
痛 , 无 “ 晨 轻 葫 重 " 现象 , 肌 萎缩 少见 。 易 误诊 为 多 发 性 肌 炎 .重症 肌 无 力 、 脂 质 沉 积 症 和 进行 
肌 营 养 不 良 症 等 。 

2. 线粒体 脑 肌 病 ”主要 包括 : 

(1) 慢性 进行 性 眼 外 肌 竣 痪 (chronic progressive external ophthalmoplegia, CPEO): 任 何 年 龄 均 
可 发 病 ,儿童 期 起 病 者 多 。 首 发 症状 为 腿 瞪 下 垂 和 眼 肌 麻痹 ,缓慢 进展 为 全 眼 外 肌 地 痪 ,眼球 运 
动 障碍 , 因 两 眼 外 肌 对 称 受 累 , 复 视 并 不 常见 ,部 分 患者 可 有 咽 部 肌肉 和 四 上 肢 无 力 。 对 新 斯 的 明 
不 敏感 。 

(2) Kearns-Sayre 综合 征 (KSS): 多 在 20 岁 前 起 病 ,表现 为 三 联 征 :CPEO ` 视 网 膜 色素 变性 、 
心脏 传导 阻 洁 。 其 他 神经 系统 异常 包括 小 脑 性 共 济 失调 , 脑 兰 液 蛋白 增高 .神经 性 耳 奉 和 智能 
减退 等 。 病 情 进 展 较 快 ,多 在 20 岁 前 死 于 心脏 病 。 

(3) 线粒体 脑 肌 病 伴 高 乳酸 血 症 和 府中 样 发 作 (mitochondrial encephalomyopathy with lactic 
acidemia and stroke-like episodes, MELAS) 综合 征 :40 岁 前 起 病 , 儿童 期 起 病 更 多 见 ， 临床 表现 为 
卒中 样 发 作 伴 偏瘫 . 偏 或 皮质 刘 、 偏 头痛 恶心 呕吐 .反复 冶 病 发 作乱 力 低下 .身体 妖 小 .神经 
性 古谷 等 。 病 情 逐 浙 加 重 ,头颅 CT 和 MRI 显示 主要 为 枕 叶 脑 软 化 ,病灶 范围 与 主要 脑 血管 分 
布 不 一 致 , 也 常见 脑 萎缩 .脑室 扩大 和 基底 核 钻 化 。 血 和 脑脊液 乳酸 
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(4) 肌 阵 寨 性 症 首 伴 肌 肉 伐 碎 红 纤 维 (myoclonus epilepsy with ragged-red-fiber, MERRF ) 综 
征 :主要 特征 为 肌 阵 卒 性 冶 痛 发 作 、 小 脑 性 共 济 失调 , 常 合并 智力 低下 、 听 力 障碍 和 四 肢 近 端 无 
力 ,多 在 儿童 期 发 病 . 有 了 明显 的 家 族 史 .有 的 家 系 伴 发 多 发 性 对 称 性 脂肪 瘤 。 

【 辅助 检查 】 

1. 血 生 化 检查 

(1) 乳酸 .内 痢 酸 最 小 运动 世 试 验 : 约 80% 的 患者 阳性 , 即 运动 后 10 分 钟 血 乳酸 和 丙酮 酸 仍 
不 能 恢复 正常 ， 脑 肌 疾 者 CSF 乳酸 含 下 也 增高 。 

(2) 线粒体 呼吸 链 复 合 酶 活性 降低 , 

(3) 约 30% 的 患者 的 血清 CK 和 LDH 水 平 升 高 。 

2. 肌肉 活检 见 前 面 病理 所 述 . 

3. 影像 学 检查 ”头颅 CT 或 MRI 示 白 质 脑病 .基底 核 钙化 、 脑 软化 、. 脑 萎缩 和 脑室 扩大 。 

4. 肌 电 图 ”60% 的 患者 为 员 源 性 损害 .少数 呈 神 经 源 性 损害 或 两 者 兼 之 。 

5. 线粒体 DNA 分 析 “对 诊断 有 决定 性 意义 。 

(1) CPEO 和 KSS 综合 征 均 为 mtDNA 片段 的 缺失 ,其 可 能 发 生 在 卵子 或 胚胎 形成 的 时 期 。 


A 
已 


(2) 80% 的 MELAS 综合 征 患者 是 由 于 mtDNA tRNA 亮 氨 酸 基因 位 点 3243 的 点 突变 
所 致 。 


(3) MERRF 综合 征 主要 是 mtDNA tRNA 赖 氨 酸 基因 位 点 8344 的 点 突变 所 致 。 

【诊断 】 , 

根据 家 族 史 、 典 型 临床 表现 ,结合 血 乳 酸 、 丙 酮 酸 最 小 运动 量 试验 阳性 ,肌肉 组 织 病 理 检 查 
发 现 大 量 异 常 线粒体 .线粒体 生化 检测 异常 和 基因 检测 发 现 mtDNA 致 病 性 突变 可 以 作出 诊断 。 

【 鉴别 诊断 】 

线粒体 肌 病 主要 与 重症 肌 无 力 、 脂 质 沉 积 性 肌 病 、 多 发 性 肌 炎 、 肢 带 型 肌 营 养 不 良 证 鉴别 。 
线粒体 脑 肌 病 除 了 与 上 述 疾病 鉴别 外 ,还 应 与 多 发 性 硬化 、 急 性 播 散 性 脑 消 血 炎 、 脑 血管 病 、 心 
肌 病 、 肌 阵 挛 冶 病 .血管 性 痴呆 等 鉴别 。 但 上 述 疾病 的 血 中 乳酸 和 丙酮 酸 水 平 不 高 ,肌肉 活检 和 
线粒体 生化 功能 测定 可 资 鉴别 。 

【治疗 】 

日 前 无 特效 治疗 ,主要 是 对 症 治疗 。 主 要 的 措施 有 : 

1. 饮食 疗法 ”饮食 治疗 可 减少 内 源 性 毒性 代谢 产物 的 产生 。 高 蛋白 、 高 碳水 化 合 物 、 低 脂 
饮食 能 代 偿 受 损 的 糖 异 生 和 减少 脂肪 的 分 解 。 

2. 药物 治疗 ”可 给 予 静 脉 滴 注 ATP 80~120mg 及 辅酶 A 100~200U, 每 日 一 次 ,持续 10~20 
天 ,以 后 改 为 口服 ATP。 辅 酶 Q10 和 大 量 B 族 维生素 可 使 血 乳酸 和 丙酮 酸 水 平 降低 。 左 卡 尼 汀 
可 以 促进 脂 类 代谢 .改善 能 量 代谢 ,成 人 1-3g/d, 分 2-3 次 口服 ,儿童 530~100mg/ (kg"d), 每 日 最 
大 剂量 不 超过 3g。 若 血清 肌 酶 谱 明显 升 高 可 选择 皮质 激素 治疗 。 对 首 痢 发 作 \ 颅 压 增高 ,心脏 病 、 
糖尿 病 等 进行 对 症 治 疗 。 另 外 ,中 药 如 黄芪 .党参 .枸杞 子 等 补 气 活血 治疗 及 综合 调理 也 可 改善 
症状 。 

3. 其 他 ”物理 治疗 可 减轻 痛苦 。KSS 患者 重度 心脏 传导 阻 汪 者 可 用 心脏 起 捕 器 。 最 根本 
的 治疗 有 待 于 正在 人 研究 的 基因 治疗 。 

【预后 】 

预后 与 发 病 年 龄 和 临床 表现 密切 相关 ,发 病 年 龄 越 早 , 临 床 症状 越 多 ,预后 越 差 。 

( 张 成 ) 
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思考 题 
1. 重 这 


2. 各 
3. 重症 肌 无 力 危 象 有 
4. 简 述 周期 性 
5. 进行 性 有 营养 不 良和 如 外 
6. 多 发 性 肌 类 和 皮 肌 凌志 
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遗传 性 疾病 (genetie disease) 是 由 于 遗传 物质 异常 或 由 遗传 因素 决定 的 疾病 。 在 遗传 性 疾 
病 中 约 80% 水 及 神经 系统 .其 中 以 神经 功能 缺损 为 主要 临床 表现 者 称 为 神经 系统 遗传 性 疾病 。 
神经 系统 跑 优 病 包 括 单 基因 病 .多 基因 病 . 染 色 体 病 及 线粒体 病 。 本 章 各 节 着 重 论述 的 是 神经 
系统 单 基 因 踪 传 病 。 我 国 统 单 基因 遗传 病 患 病 率 约 为 109.3/10 万 ,报道 较 多 的 疾病 有 假 
肥大 型 肌 管 养 不 展 、 址 传 性 共 调 . 疹 肌 鞭 缩 症结 节 性 硬化 症 等 。 神 经 系统 遗传 病 可 在 任何 
年 龄 发 病 , 但 绝 大 多 数 在 小 儿 或 吉 少 年 期 起 病 , 具 有 家 族 性 和 终生 性 特点 。 不 少 疾病 的 病因 和 
发 病 机 制 尚未 闪 明 , 致 残 . 致 畸 及 致 恕 率 很 高 ,危害 极 大 ,治疗 困难 。 在 研究 .诊断 和 治疗 遗传 性 
疾病 时 ,临床 核心 问题 主要 包括 . 否 上 共有 家 族 遗 传 性 .家庭 中 再 发 风险 率 是 多 少 \ 发 病 受 
环境 因素 影响 的 大 小 以 及 预防 或 延缓 疾病 发 生 的 可 能 性 。 同 时 ,医学 伦理 问题 密切 贯穿 遗传 病 
的 诊断 和 治疗 等 过 程 ,如 产 前 和 症状 前 诊断 .基因 诊断 和 治疗 等 ,应 给 予 高 度 关 注 。 
[【 病因 及 发 病 机 制 | 
根据 受累 基因 结构 的 改变 方式 .所 影响 的 部 位 以 及 基因 所 表达 蛋白 改变 形式 等 ,将 目前 
明确 的 神经 系统 遗传 病 病 因 和 发 病 机 制 归 类 为 : 

1. 三 核 音 酸 重复 扩 增 ”为 一 核 苷 酸 重复 扩 增 导致 诚 数 分 裂 复制 不 稳定 ,基因 表达 产物 功能 
常 所 致 的 疾病 。 如 Huntington 病 .部 分 疹 艇 小 脑 性 共 济 失调 .强直 性 肌 营养 不 良 脆性 X 综合 
征 和 Kennedy 综合 征 等 。 

2. 离子 通道 病 ( channopathies ) 离子 通道 病 是 由 编码 离子 通道 蛋白 亚 基 的 基因 突变 ， 导致 
钙 . 钠 、 钟 和 和 乌 通 道 功能 改变 所 致 的 疾病 。 如 低 钊 性 周期 性 麻痹 ,家 族 性 偏瘫 型 偏 头痛 、 部 分 遗 
专 性 共 济 失调 .良性 新 生 儿 家 族 性 惊 抑 和 原 发 性 癫 冯 等 。 

3. 遗传 代谢 病 (inherited metabolic disorders) 遗传 代谢 病 是 由 于 基因 突变 引起 的 酶 活性 降 
低 或 缺乏 ,使 有 机 酸 、 糖 、 脂 肪 电解质、 激素 等 物质 正常 代谢 过 程 不 能 完成 ， 如 代谢 终 末 产 物 缺 
三 . 底 物 病 积 .中间 代谢 产物 增加 ,形成 额外 产物 在 体内 蓉 积 ,引起 毒性 作用 所 致 。 如 糖 原 病 、 脂 
类 代谢 病 、 精 多糖 病 . 糖 蛋 白 病 等 。 

4. 异常 蛋白 产物 沉积 ”淀粉 样 前 体 和 蛋白 (amyloid precusor protein， APP) 基 因 突变 所 致 的 
淀粉 样 斑 块 在 神经 元 细胞 外 沉积 与 家 族 性 阿尔 欧 海 默 病 发 病 有 关 。 突 触 核 蛋 白 ( a-synuclein) 
基因 突变 ,使 该 蛋白 在 神经 元 胞 质 内 积聚 形成 路 易 小 体 ( Lewy bodies ) 与 家 族 性 由 金森 天 
有 关 。 

5. 金属 离子 转运 障碍 “Menkes 病 和 肝 豆 状 核 变 性 (Wilson disease) 均 为 铜 离子 转运 代谢 让 
碍 性 疾病 ,由 P 类 ATP 酶 的 金属 转运 蛋白 家 族 中 不 同 基因 突变 ,使 铜 离子 在 不 同 组 织 器 官 中 沉 
积 或 缺乏 而 引起 神经 功能 缺陷 。 

【分 类 】 

根据 受 界 的 遗传 物质 不 同 ,神经 系统 踪 传 病 主要 分 为 四 大 类 ,包括 单 基因 病 , 多 基因 病 染 
色 体 病 和 线粒体 病 . 

1. 单 基因 病 (monogenic disease) 是 单个 基因 发 生 碱 基 替代 、 插 入 缺失 、 重 复 或 动态 突变 
引起 的 疾病 ,中 入 德 尔 式 的 单 基因 遗传 。 遗 传 方式 包括 常 染色 体 显 性 遗传 ,如 常见 的 Huntington 
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病 、 遗 传 性 消散 小 脑 性 共 济 失调 .腓骨 肌 著 缩 症 等 ; 常 染色 体 隐 性 遗传 
缩 症 等 ;X 连锁 隐 性 遗传 ,如 假 肥大 型 肌 营养 不 良 等 ;X 连锁 显 性 遗传 较 
2. 多 基因 病 (polygenic disease) 是 多 个 基因 的 罕 加 效应 与 环境 办 
也 称 多 因子 病 。 交 首 、 偏 头痛 、 帕 金森 病 和 阿尔 效 海 默 病 等 是 完 多 基因 病 。 大 多 
数 多 基因 病 呈 散发 , 仅 有 一 少 部 分 (5%~10%%) 呈 单 基因 方式 遗传 ,如 家 族 性 由 金森 病 和 家 族 性 阿 
3. 染色 体 病 (chromosomal disorder) 是 由 染色 体 数 日 或 结构 异常 所 禾 的 疾病 。 染色体 异常 
可 以 通过 显微镜 直接 观察 到 ,如 先天 思 型 患者 体 细胞 中 多 了 一 个 21 号 染色 体 。 
4. 线粒体 病 (mitochondrial disease) 是 由 线粒体 DNA 发 生变 异 所 致 的 奖 病 ,为 好 系 遗传 ， 
包括 线粒体 肌 病 线粒体 脑 肌 病 等 - 
【症状 和 体征 】 
神经 系统 遗传 病 的 症状 和 体征 多 种 多 样 ,可 以 分 为 多 数 疾病 都 具有 的 普遍 性 特征 , 某 些 疾 
病 具 有 的 特征 性 症状 ,以 及 肌 张 力 异 常 . 肌 无 力 , 肌 萎缩 和 感觉 异常 等 非特 异性 症状 。 
1. 普遍 性 特征 
(1) 发 病 年 龄 里: 尽管 发 病 年 龄 变化 较 大 ,但 多 以 儿童 . 青 壮年 发 病 乡 见 。 发 病 年 龄 大 的 疾 
病 往往 与 基因 突变 导致 的 功能 改变 较 轻 或 需要 环境 因 来 参与 有 关 , 如 部 分 类 型 的 遗传 性 共 济 失 
调 \ 肝 豆 状 核 变 性 等 。 
(2) 进行 性 加 重 : 基 因 突 变 导 致 的 缺陷 以 及 功能 障碍 往往 表现 出 进行 性 加 重 的 特点 。 
(3) 家 族 聚 集 现象 : 显 性 遗传 性 疾病 往往 有 了 明 显 的 家 族 史 , 而 隐 性 踪 传 疾病 也 具有 隔 代 遗传 
和 非 直系 亲属 发 病 以 及 近亲 结婚 史 。 
(4) 认 知 .行为 和 发 育 异 常 :包括 智能 发 育 不 全 ` 痴 呆 、 行 为 异常 .面容 异常 .五官 畸形 . 咨 柱 
裂 , 马 形 足 、 指 ( 趾 ) 畸 形 和 皮肤 毛发 异常 等 。 
(5) 语言 运动 障碍 :包括 语言 障碍 .不 自 主 运动 . 共 济 失调 、 凑 痪 和 行动 笨拙 等 。 
(6) 多 系统 .多 器 官 和 多 功能 障碍 : 单一 基因 的 突变 往往 可 以 影响 多 个 脏 器 ,从 而 导致 多 功 
能 障碍 ,如 线粒体 脑 肌 病 。 
2 特征 性 症状 ” 某 些 神经 系统 遗传 病 的 特征 性 症状 可 以 作为 诊断 依据 或 对 诊断 有 重要 提 
示 , 如 角膜 K-F 环 提示 肝 豆 状 核 变性 ,眼底 樱桃 红斑 提示 黑暗 性 痢 呆 等 。 
【诊断 】 
通过 病史 .症状 .体征 及 常规 辅助 检查 等 发 现 上 述 临床 表现 的 共同 特征 时 应 首先 考虑 到 遗 
传 病 的 可 能 ,然后 依据 遗传 学 特殊 诊断 方法 ,如 系谱 分 析 染色体 检查、DNA 和 基因 产物 分 析 来 
提出 和 确定 诊断 。 具 体 路 径 包 括 : 
1. 临床 资料 收集 ”注重 发 病 年 龄 ,疾病 进展 、 多 系统 和 多 功能 障 但 以 及 独特 的 症状 和 体征 ， 
初步 提出 神经 遗传 病 的 可 能 。 
2. 系谱 分 析 ”开展 详细 的 家 系 调查 ,根据 系谱 图 ,判断 是 否 为 遗传 病 , 区 分 是 单 基因 、 多 基 
因 或 线粒体 遗传 , 显 性 或 隐 性 遗传 ,根据 有 无 遗传 早 现 现象 推测 是 否 为 动态 突变 病 。 
3. 常规 辅助 检查 ”生化 检查 往往 能 发 现 特定 的 基因 缺陷 导致 的 酶 和 蛋白 改变 ,如 假 肥大 型 
肌 营 养 不 良 患者 的 血清 肌 酸 激酶 增高 , 肝 豆 状 核 变性 患者 血清 铜 和 铀 蓝 焦 入 ( ceruloplasmin, CP) 
水 平 降 低 , 永 铜 排泄 增加 。 影 像 学 检查 可 以 发 现 特定 神经 结构 的 变化 ,如 结 节 性 硬化 症 、 冰 藤 小 
脑 性 共 济 失调 的 头 部 影像 检查 。 病 理学 检查 可 以 发 现 特征 性 改变 ,对 某 些 神经 遗传 病 具 有 确诊 
价值 ,如 腓骨 肌 痿 缩 症 等 。 
4. 遗传 物质 和 基因 产物 检测 ”往往 可 以 达到 人 确诊 疾病 的 日 的 。 
(1) 染色 体 数 日 检查 :检查 染色 体 数 日 异常 和 结 爸 畸变 ,如 先天 冲 型 和 性 染色 体 疾病 等 、 
(2) DNA 突变 诊断 :应 用 广泛 ,主要 针对 单 基因 遗传 病 ,如 检测 假 肥大 型 肌 营 养 不 良 家族 性 
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肌 凌 缩 侧 索 三 化 症 .遗传 性 共 济 失调 等 疾病 。 适 用 于 有 症状 患者 症状 前 患者 .基因 携带 者 和 高 
和 危 胎儿 ( 产 首 诊断 ) 等 : 

(3) 基因 产物 检测 :主要 针对 已 知 基因 产物 的 遗传 病 的 特定 蛋白 进行 分 析 , 如 假 肥 大 型 肌 营 
养 不良 症 患者 ,可 用 免疫 组 化 法 测定 肌 细 胞 膜 的 抗 肌 蓉 缩 蛋白 (dystrophin) 含量 等 。 

【 防治 

目前 大 部 分 神经 系统 遗传 病 尚 缺乏 有 效 的 治疗 方法 ,疗效 多 不 满意 。 因 此 ,通过 避免 近亲 
结婚 .推行 赴 传 咨询 .携带 者 基因 检测 及 产 前 诊断 和 选择 性 流产 等 措施 防止 患 儿 出 生 及 预防 遗 
传 病 的 发 生 是 最 根本 的 措施 : 

此 类 奖 病 治疗 原则 包括 :针对 踪 传 缺陷 采取 替代 疗法 、 对 症 治疗 、 康 复 和 手术 矫正 等 以 提高 
患者 的 生活 质量 ,神经 营养 和 保护 性 治疗 延 绥 疾病 的 进展 。 值 得 重视 的 是 ,针对 那些 发 病 较 晚 、 
饮食 和 环境 因素 影响 较 大 的 神经 遗传 病 临床 前 患者 ,如 能 早期 诊断 、 及 时 治疗 可 使 症状 减轻 或 
缓解 ,乃至 延缓 疾病 的 发 生 。 如 肝 豆 状 核 变性 患者 用 铜 的 歼 合 剂 青 霉 胺 治疗 促进 体内 铀 排除; 
莱 琴 酮 尿 症 患 儿 用 低 茉 丙 贷 酸奶 粉 和 茉 丙 气 酸 解 氨 酶 治疗 等 。 基 因 治 疗 (gene therapy) 正 处 在 
试验 阶段 ,有 望 通过 替换 .增补 或 校正 缺陷 基因 ,达到 治愈 遗传 病 的 目的 。 
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遗传 性 共 济 失调 是 一 组 以 慢性 进行 性 共 济 失调 为 特征 的 遗传 变性 疾病 ,其 特征 包括 明显 的 
家 族 遗 传 背景 和 小 脑 损害 为 主 的 病理 改变 。 本 组 疾病 除 小 脑 及 其 传导 纤维 受累 外 , 常 累及 次 链 
后 索 . 锥 体 束 、 脑 桥 核 .基底 核 . 脑 神经 核 .次 神经 节 和 自主 神经 系统 等 。 临 床上 常 伴 有 复杂 多 变 
的 其 他 系统 损害 所 致 的 症状 和 体征 ,即使 同一 家 族 的 患者 也 可 以 表现 出 高 度 的 临床 异 质 性 。 目 
前 主要 根据 遗传 尝 进行 分 类 。 

根据 遗传 方式 和 致 病 基 因 及 位 点 的 不 同 进行 分 类 ,可 分 为 :@ 常 染色 体 显 性 遗传 性 小 脑 性 
共 济 失调 (autosomal dominant cerebellar ataxia,ADCA), 如 着 链 小 脑 性 共 济 失调 (spinocerebellar 
ataxia,SCA) 齿 状 核 一 红 核 一 苑 白 球 一 丘脑 底 核 鞭 缩 、 发 作 性 共 济 失调 (episodic ataxia,EA )EA1 
和 EA2、 遗 传 性 痉挛 性 共 济 失调 (hereditary spastic ataxia, HSA) 等 ;@ 常 染色 体 隐 性 遗传 性 共 济 
失调 (autosomal recessive hereditary ataxia), 如 Friedreich 型 共 济 失调 、 共 济 失 调 一 毛细 血管 扩张 
症 (ataxia-telangiectasia,A-T)、 伴 有 维生素 下 缺乏 的 共 济 失调 等 ;@ 性 连锁 遗 传 性 共 济 失调 ;@@ 伴 
有 线粒体 疾病 的 共 济 失调 。 


-、Friedreich 型 卜 济 失调 


Friedreich 型 共 济 失调 (Friedreich ataxia,FRDA) 是 时 常见 的 常 染 色 体 隐 性 遗传 性 共 济 失调 
由 Friedreich (1863 年 ) 首先 报道 。 欧 美 地 区 多 见 , 东 亚 ( 包 括 中 国 ) 罕见, 人群 患 病 率 是 2/10 万。 

【 病因 及 发 病 宙 制 】 

绝 大 多 数 情况 下 ,Friedreich 型 共 济 失调 是 由 于 9 号 染色 体 长 辟 9q13-21.1 上 的 frataxin 基 
因 内 含 子 区 内 CAA 三 核 首 酸 序列 扩 增 突变 所 致 。 正 常人 GAA 重复 扩 增 的 次 数 少 于 42 次 ,而 
Friedreich 型 共 济 失调 的 患者 重复 扩 增 的 次 数 或 长 度 达 到 66~1700 个 拷贝 ， 形成 异常 螺旋 结构 
抑制 基因 的 转录 。 重 复 扩 增 的 次 数 与 疾病 的 严重 程度 具有 显著 的 相关 性 ,重复 扩 增 的 次 数 越 多 ， 
证 状 越 重 , 发 病 年 龄 越 早 ,大 多 数 病例 重复 扩 增 的 次 数 超过 600 次 。 约 4% 的 病例 是 由 复合 杂 合 
突变 , 即 一 个 等 位 基因 上 的 GAA 扩 增 和 另 一 个 等 位 基因 上 的 无 义 或 错 义 突变 所 致 无 论 是 哪 
种 形式 的 突变 ,最 后 结果 都 是 导致 fataxin 蛋白 表达 水 平 减少 和 功能 形 失 。frataxin 是 一 种 线 粒 
体 基质 蛋白 ,可 以 调节 线粒体 内 铁 的 内 环境 , 它 的 缺乏 会 导致 铁 在 线粒体 中 集聚 ,增加 线粒体 对 
氧化 应 激 的 敏感 性 ,通过 自由 基 的 释放 介 导 细胞 死亡 。 
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【病理 】 

肴 散 变 细 , 尤其 是 胸 段 ,后 索 . 兰 散 小 脑 束 和 皮质 销 艇 束 变性 ,有偿 纤维 脱 失 , 胶 质 细 胞 增 
生 。 背 根 神经 节 , 尤 其 是 腰 俘 段 神经 节 和 Clarke 柱 的 神经 细胞 严 失 ,后 根 变 潍 。 周 于 神经 受累 
比较 广泛 ,大 量 的 有 骨 纤 维 消失 。 

除 中 央 前 回 的 Betz 细胞 数目 可 减少 外 ,大 脑 皮 质 结构 大 致 正常 ,皮质 疹 艇 束 在 鼎 颈 交界 处 
以 上 相对 不 受 些 。 面 神经 .迷走 神经 . 舌 下 神经 核 团 的 细胞 数 月 减少 ,小脑 齿 状 核 神经 细胞 有 轻 
到 中 度 减 少 ,小 脑 中 脚 和 上 脚 变 小 。 小 脑 晤 部 和 下 橄榄 核 处 可 以 见 到 神经 细胞 丢失 ， 

心肌 纤维 肥厚 变性 ,含有 铁 反 应 阳性 颗粒 , 伴 有 纤维 性 结缔 组 织 增生 . 

[ 临床 表现 】 

发 病 年 龄 通常 是 4~15 岁 , 偶 见 婴 儿 和 50 岁 以 后 起 病 , 男 女 均 可 以 受 宗 。 首 发 症状 一 般 是 
进行 性 的 步 态 共 济 失调 ,通常 是 双 下 肢 同 时 受累 ,表现 为 站 立 不 稳 和 行走 采 难 ,症状 明显 时 ,有 
感觉 性 和 小 脑 性 共 济 失调 并 存 。 患 者 站 立时 足 距 增 宽 , 左 布 摇晃 ,Romberg 征 阳 性 ,行走 时 播 摆 
不 定 , 头 部 经 常 有 震 颜 。 数 月 或 数 年 后 出 现 双 上 肢 的 共 济 失调 ,有 动作 性 和 意向 性 起 颜 。 最 后 
出 现 构 音 障 得 .言语 缓慢 .含糊 不 清 , 有 鞭 发 性 ,甚至 是 难以 理解 的 言语 -可 侍 
神经 萎缩 和 面 肌 轻 度 无 力 。 呼 吸 和 吞咽 动作 也 可 以 因为 共 济 失调 而 受到 影响 。 疾 病 后 期 可 见 
轻 度 肌 萎缩 。 括 约 肌 功 能 通常 不 受累 。 智 力 一 般 正 常 。 神 经 科 查 体 可 有 水 平 性 眼球 震颤 ,眼球 
运动 不 受 限 ,瞳孔 反射 存在 。 早 期 位 置 觉 和 振动 觉 碱 退 ,后 期 有 触觉 . 痛 温 觉 轻 度 减退 。 几 乎 所 
有 患者 腿 反 射 早期 消失 , 巴 宾 斯 基 征 阳性 和 届 肌 痉挛 ,腹壁 反射 保留 可见 弓形 足 和 痊 柱 后 侧 
晤 畸形 。 

约 半数 以 上 的 患者 可 出 现 心肌 病 ,是 Friedreich 型 共 济 失调 的 一 个 突出 特点 ,许多 如 者 死生 
心律 失常 或 充血 性 心力 训 竟 。 兰 柱 的 后 侧 凸 畸 形 可 以 导致 限制 性 呼吸 功能 障碍 ,也 是 死亡 的 一 
个 原因 。 此 外 ,也 可 伴 有 糖尿 病 或 糖 耐量 异常 。 

Friedreich 共 济 失调 反射 保留 型 (Friedreich ataxia with retained reflexes,FARR ) 为 Friedreich 
型 共 济 失调 的 一 个 变异 型 ,患者 腿 反 射 保留 ,其 至 亢进 , 伴 有 肢体 痉挛 ,没有 痊 柱 后 侧 上 同和 心脏 
病 , 预 后 较 好 。 男 一 个 变异 型 是 晚 发 型 (late-onset Friedreich ataxia,LOFA), 在 25 岁 以 后 起 病 ， 
骨骼 畸形 的 发 生 率 低 , 视 觉 诱发 电位 正常 ,病程 进展 较 慢 ,也 有 在 40 岁 以 后 起 病 的 晚 发 型 (very- 
late-onset Friedreich ataxia, VLOFA), 这 些 变异 型 的 扩 增 次 数 一 股 在 600 次 以 下 。 

【 辅助 检查 】 

心电图 可 以 发 现 心室 肥厚 心律 失常 .心脏 传导 阻 滞 ;超声 心动 图 可 以 发 现 对 称 性 、 向 心性 、 
肥厚 性 心肌 病 ;X 线 片 可 以 显示 心脏 大 小 和 疹 柱 畸形 ;MRI 上 可 以 显示 冰 惫 变 细 ,一 般 没 有 明 昆 
的 小 脑 萎缩 。 神 经 电 生理 检查 可 见 感觉 神经 的 传导 速度 正常 而 波幅 显著 下 降 甚 至 消失 。 视 觉 
诱发 电位 的 异常 提示 有 视神经 受累 。 基 因 检 测 FRDA 基因 GAA 的 扩 增 次 数 可 协助 诊断 。 

【诊断 】 

根据 儿童 或 少年 期 起 病 , 旦 常 染 色 体 隐 性 遗传 , 自 下 肢 向 上 肢 发 展 的 进行 性 共 济 失调 ,明显 
的 深 感觉 障碍 , 亩 反射 消 失 等 ,通常 可 以 诊断 ,如 有 构 音 障碍 , 伸 性 中 反射 . 疹 柱 侧 点 或 后 凸 嘛 
形 学 形 足 ,心肌 病 .MRI 显示 疹 艇 萎缩 和 FRDA 基因 GAA 异常 扩 增 可 以 确诊 。 

【 鉴别 诊断 】 

不 典型 病例 需要 与 以 下 疾病 鉴别 : 

1. 家 族 性 小 脑 皮质 萎缩 ”发 病 年 龄 较 晚 ,进展 缓慢 ,表现 为 进行 性 小 脑 性 其 济 失调 。 许 多 
患者 的 胁 反 射 活 唉 或 亢进 。 

2. 腓骨 肌 萎 缩 症 ”是 簿 传 性 周围 神经 病 ,以 肢体 远 端 无 力 萎 缩 为 主要 特征 ,可 出 现 妃 形 足 。 

3. Roussy-Levy 综合 征 ”通常 在 婴儿 期 发 病 , 相 对 展 性 病程 
日 站 立 因 难 ), 有 马 形 是 ,反射 消失 ,没有 小 脑 受累 的 表现 ( 构 音 障 碍 . 震 疗 
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4. 维生素 E 缺乏 症 引起 的 共 济 失调 与 FRDA 很 难 鉴别 ,但 是 没有 构 音 障碍 、 骨 骼 或 心脏 
常 有 助 于 维生素 下 缺乏 症 的 诊断 .可 以 进一步 检测 血清 中 维生素 下 的 水 平 。 

5. 慢性 炎 性 脱 稀 鞘 性 多 发 性 周围 神经 病 (chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy， 
cIDP) 在 儿童 期 发 病 的 时 候 可 以 表现 为 伴 有 反射 缺失 的 共 济 失调 ,但 是 没有 构 音 障碍 和 
Babinski 征 .可 据 此 与 FRDA 相 鉴别 - 

【治疗 】 

目前 本 病 治 疗 措施 包括 给 予 销 栈 Qs 和 其 他 的 抗 气 化 剂 ( 泛 醒 、 艾 地 葵 醒 ), 前 期 试验 显示 这 
些 药物 可 以 履 蔷 心 肌 和 上 各 肌 的 生物 能 芋 代 谢 , 减 慢 病程 的 进展 。 轻 症 患者 可 以 用 支持 疗法 和 
功能 训练 ,外 科 手 术 用 于 治疗 疹 柱 和 足 部 的 畸形 。 

【预后 】 

患者 可 在 症状 出 现 的 5 年 内 不 能 独立 行走 ,10~20 年 内 卧床 不 起 ,平均 死亡 年 龄 约 35 岁 ， 
幸存 者 可 以 通过 治疗 心力 衰 章 ,心律 失常 和 精 尿 病 ,防治 长 期 残疾 所 致 的 并 发 症 ,有 效 地 延长 


-、 短 复 小 胶 作 共 济 失调 
疹 般 小 脑 性 共 济 失调 (spinocerebellar ataxia, SCA) 是 遗传 性 共 济 失调 的 主要 类 型 。 根 据 基 
因 、 染 色 体 位 点 及 生化 产物 可 分 为 SCA 1~SCA 29, 见 表 18-1。SCA 中 大 多 数 是 SCA 1、 2.3.6、7 
和 8 亚 型 ,其 余 类 型 很 少见 . 仅 在 少数 家 族 中 有 报道 。SCA 多 在 成 年 期 发 病 , 常 染色 体 显 性 遗传， 
是 高 度 遗 传 异 质 性 疾病 ,各 亚 型 的 症状 大 体 相 似 ,但 又 各 有 特点 。SCA 9 是 目前 知之 未 详 的 类 
型 ,SCA 24 是 常 染色 体 隐 性 遗传 。 遗 传 早 现 现象 是 SCA 的 典型 特征 ,表现 为 同一 家 系 的 发 病 年 


龄 逐 代 提 前 ,症状 逐 代 加 重 。SCA 发 病 与 人 种 有 关 ,SCA 1 和 SCA2 在 意大利 和 英国 多 见 ,SCA 3 
常见 于 日 本 .中 国 、 德 国 和 葡萄 牙 , 美 国 也 不 少见 。 
表 18-1 常 染色 体 显 性 遗传 性 疹 峰 小 脑 性 共 济 失调 的 分 类 
疾病 基因 染色 体位 点 和 

SCA1 ATXNI 6p23 (CAG.n:6~36,p:39~83) Ataxin-1 

SGA ATXN2 12q24.1 (CAG,n:15~33,p:34~400) Ataxin-2 

SCA3 ATXN3 14q24.3-q32.2(CAG,n<47,p:53~86) Ataxin-3 

SCA4 SCA4 16q22.1 Puratrophin-1 

SCAS SPTBN2 11q13 B- HM spectrin 

SCA6 CACNAIA 19p13.2-p13.1(CAG,n<18,p:20-33) 电压 依赖 性 钙 通道 -1A 亚 单位 
SCA7 ATXN7 3p21.1-p12(CAG,n:4~35.p:37-300) Ataxin-7 

SCAS8 ATXN8 13q21 (CTG,n:15~52,p:80~800) Kelch-like 1 

SCA10 ATXN10 22q13(ATTCT,n:10~22,p:280~4500) Ataxin-10 

SCA11 SCAI11 15q14-q21.3 不 明 

SCA12 PPP2R2B 5q31-q33(CAG,n:7~31,p:55~78) 丝 一 苏 氮 酸 蛋白 磷酸 了 酶 

SCA13 KCNC3 19q13.3-q13.4 电压 门 控 性 钾 通 道 

SCA14 PRKCG 19q13.4-qter 蛋白 激酶 C y 型 

SCA15 SCA15 3p24.2-3pter 不 明 

SCA16 SCA16 8q22.1-q24.1 接触 蛋白 4 

SCA17 TBP 6q27 (CAG,n:25~44,p:45~63) TATA 盒子 结合 蛋白 


学 
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续 表 
疾病 基因 染色 体位 点 基因 产物 

SCAl8 SCA18 7q22-q32 ie 不 明 
SCA19 SCA19 1p21-q21 不 由 

SCA20 SCA20 11p11.2-q13.3 不 明 

SCA21 SCA21 7p21.3-p15.1 不 明 

SCA22 不 明 1p21-q23 不 

SCA23 不 明 20p13-p12.3 不 

SCA24 不 明 1p36 不 有 

SCA25 SCA25 2p21-p15 不 明 

SCA26 不 明 19p13.3 不 日 

SCA27 FGF14 13q34 纤维 母 细胞 生长 因子 14 
SCA28 不 明 18p11.22-q11.2 不 明 

SCA29 不 明 3p26 不 明 


n: 正 常人 的 三 核 芽 酸 重复 序列 次 数 ;p: 患 者 的 三 核 茶 酸 重复 厅 列 次 数 


【病因 及 发 病 机 制 】 

常 染色 体 显 性 遗传 的 消 骨 小 脑 性 共 济 失调 最 具 特 征 的 基因 缺陷 是 CAG 扩 增 ,CAG 扩 增 次 
数 越 多 发 病 年 龄 越 早 。CAG 扩 增 的 另 一 特征 是 减 数 分 裂 的 不 稳定 性 。 在 亲 代 一 子 代 传递 中 , 重 
复 次 数 会 有 变化 ,尤其 是 父 源 传递 时 重复 扩 增 次 数 增加 的 趋势 明显 。 因 此 , 早 现 现象 在 父 源 性 
传递 中 更 突出 。 

CAG 扩 增 后 的 产物 是 多 聚 谷 所 酰胺 ,在 蛋白 质 水 解 过 程 中 会 释放 出 含有 扩 增 的 多 聚 谷 握 栈 
胺 尾 的 毒性 片段 ,有 利于 胞 质 内 的 多 聚 谷 氨 酰 胺 蛋白 进入 到 核 内 发 挥 作用 。SCA 的 发 病 机 制 可 
以 分 为 以 下 几 种: 

1. 转录 异常 (SCA 7 和 SCA 17) Ataxin 蛋白 是 一 种 转录 调节 因子 ,与 多 聚 谷 氨 酰 胺 的 相互 
作用 可 以 导致 转录 过 程 受 抑制 。 此 外 ,Ataxin 集 白 可 以 被 隔离 至 多 聚 谷 授 酰 胺 的 聚集 物 中 ,导致 
转录 终止 ,神经 元 死亡 。 

2. 钙 信 号 缺陷 (SCA 6) SCA 6 的 CAG 重复 扩 增 是 在 一 个 电压 依赖 
单位 上 ,多 聚 谷 氨 酰胺 在 胞 质 内 聚集 ,可 能 是 通过 改变 钙 通道 的 功能 而 致 病 。 

3. 磷酸 化 缺陷 (SCA 12 和 SCA 14) SCA12 影响 的 是 丝 一 苏 氨 酸 磷酸 酶 家 族 ,SCA 14 影响 
的 是 丝 一 苏 氮 酸 激酶 家 族 , 这 些 酶 家 族 调控 的 重 握 磅 酸化 过 程 受累 ,可 导致 下 游 的 信和 号 传导 

4. 泛 素 化 和 蛋白 酶 体 功能 的 缺陷 (SCA 3) 细胞 内 蛋白质 的 处 理 和 清除 可 以 通过 泛 素 一 慢 
白 酶 体 通 路 来 实现 ,这 个 通路 的 一 些 成 分 可 以 被 隔离 到 多 聚 谷 氨 酰胺 的 聚集 物 中 ,导致 细 胞 内 
蛋白 质 内 环境 稳 态 失衡 。 

5. 蛋白 质 错误 折 释 和 伴侣 蛋白 的 缺陷 (SCA 1) 蛋白 质 的 折 琶 和 结构 对 功能 的 发 挥 是 重要 
的 , 耐 伴侣 重 白 有 利于 蛋白 质 的 正确 折 秋 。 伴 侣 蛋白 的 功能 障碍 导致 蛋白 质 的 错误 折 释 ,SCA 1 
的 发 病 机 制 可 能 涉及 于 此 。 

【病理 ) 

主要 表现 为 小 脑 , 脑 干 和 疹 角 变 性 ,萎缩 ,但 各 亚 型 也 有 其 特点 ,如 SCA 1 主 归 是 消 丹 小 脑 束 
和 后 索 受 损 ,很 少 累及 黑 质 .基底 核 及 状 骨 的 前 角 细胞 ;SCA 2 的 下 橄榄 核 . 脑 桥 和 小 脑 损 害 为 重 ; 
SCA 3 主要 损害 脑 桥 . 冰 能 小 脑 束 . 黑 质 和 疹 艇 前 角 细 胞 ;SCA 7 的 特征 是 视网膜 神经 细胞 变性， 


性 钙 离 子 通道 的 w 亚 


第 十 八 章 ”神经 系统 遗传 性 疾病 
【 临床 表现 】 


1. 共同 表现 ”30~40 岁 
为 首发 症状 ,家 现 为 走 足 拯 
指 太 总 辐 收 
括 眼 球 宕 谭 、 打 视 空 
和 肢体 远 靖 员 入 其 缩 等 
能 行走 . 

2. 各 亚 型 特点 

SCA 1: 周 亲 神 经 病 . 锥 体 束 征 . 腿 肌 暴 疗 和 乔 咽 障碍 。 

SCA 2: 面 肌 束 颍 .上 月 瞪 退缩 .眼球 慢 扫 视 运 动 . 妥 反 射 减低 或 消失 ,动作 性 或 姿势 性 起 额 \ 周 
围 神经 病 和 疾 采 - 

SCA 3: 锥 体 束 和 锥 体外 系 受 反 的 体征 . 面 肌 和 舌 肌 束 颤 . 眼 肌 麻 疗 和 突 眼 .感觉 性 周围 神经 
病 .肌肉 葵 缩 ， 

SCA 6: 振 动 党 和 关节 1{ 
发 生 有 时 旦 发 作 性 ,病情 进展 缓慢 、 

SCA 7: 视 力 下 降 f 站 视神经 站 纺 和 视网膜 色素 变性 ; 眼 肌 麻 疗 、 锥 体 束 和 锥 体外 系 体征 ,遗传 
早 现 现象 更 明显 

SCA 8 :振动 觉 减退 反射 亢进 ,病情 进展 缓慢 。 

SCA 10: 表 现 为 纯 小 脑 性 共 济 失调 ,可 有 全 面 性 和 (或 ) 复 杂 部 分 性 疗 痛 发 作 。 

[ 辅助 检查 】 

cT 或 MRI 可 以 显示 小 脑 鞭 缩 , 有 时 可 见 脑 干 萎缩 ; 脑 干 诱发 电位 可 以 出 现 异常 ; 肌 电 图 可 
有 周 于 神经 损害 ; 脑 疹 液 检查 正常 ;确诊 SCA 及 区 分 亚 型 应 进行 分 子 遗 传 学 检查 。 

【诊断 】 

根据 其 济 失调 病史 及 家 族 史 , 构 音 障碍 、 锥 体 束 征 及 其 他 相关 伴随 症状 和 体征 ,结合 神经 影 
像 学 的 资料 可 作 临 床 诊 断 , 分 子 遗传 学 的 检查 有 盈 于 确诊 。 

【 鉴别 诊断 】 

鉴别 诊断 需要 考虑 非 遗 传 性 .获得 性 共 济 失调 的 一 些 病因 ,如 乙醇 中 毒 .多 发 性 硬化 ` 原 发 
性 或 转移 性 肿瘤 、 副 肿瘤 综合 征 、 血 管 性 疾病 等 。 

【治疗 】 

目前 本 病 尚 无 特异 性 治疗 方法 ,对 症 治疗 可 以 缓解 症状 。 应 用 金刚 烷 胺 可 以 改善 共 济 失调 
证 状 ; 左旋 多 巴 可 以 绥 解 强直 等 锥 体外 系 症状 。 康 复 训练 、 物理 治疗 及 辅助 行走 可 能 有 助 于 改 

证 生活 质量 。 进 行踪 传 咨询 对 了 解 下 一 代 的 发 病情 况 有 所 神 益 。 


进展 ,也 有 儿童 期 及 70 岁 起 病 者 。 以 下 肢 共 济 失调 
下。 上肢 共 济 失调 和 构 音 障碍 也 是 早期 症状 ,可 出 
机 良 。 腿 反射 早期 活跃 ,后 期 可 减弱 , 深 感觉 障碍 。 眼 部 症状 包 

也 可 出 现 痴呆 . 肌 张 力 障碍 由 金森 样 症 状 、 面 部 肌 束 震颤 周围 神经 病 
.但 不 同 SCA 亚 型 出 现 上 述 特征 的 频率 不 同 。 通 常 在 起 病 10~20 年 后 不 


成 退 .没有 锥 体 束 、 锥 体外 系 症状 和 认 知 功能 障碍 , 共 济 失调 的 
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E 稚 竣 (hereditary spastic paraplegia, HSP) 又 称 Striimpell-Lorrain 病 , 是 以 双 下 及 

4 综合 征 , 由 Seeligmuller(1874 年 ) 首 先 报道 ,主要 

志和 XX 连锁 隐 性 遗传 少见 。 根 据 临床 表现 ， 
:3110 万 ,其 中 大 约 10% 是 复杂 型 HSP- 


遗传 性 痉 
进行 性 肌 张 力 增高 . 肌 无 力 和 前 刀 步 态 为 特征 
Ce ,而 常 染 色 体 

] 分 为 单纯 型 和 复杂 型 两 类 。 据 估计 ,HSP 的 患 病 率 是 

【 病因 及 发 病 机 制 】 

本 病 具 有 高 度 的 遗传 异 质 性 ,已 发 现 48 个 致 病 基 因 位 点 .按照 发 现 的 顺序 依次 命名 为 
SPG 1~SPG 48 

常 染色 体 显 性 遗传 性 单纯 型 HSP 中 ,SPG 4、SPG 3A、SPG 6 占 了 大 多 数 。SPG 4 致 病 基 因 
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位 于 染色 体 2p22, 编 码 spastin 蛋白 ,基因 缺陷 的 结果 使 细胞 骨架 不 稳定 ,线粒体 分 布 异常 , 斩 
浆 转 运 障 碍 ;SPG 3A 致 病 基 因 位 于 染色 体 14q11-q21 ,编码 atlastin;SPG 6 致 病 基 因 位 于 染色 体 
15ql11 ,编码 NIPA1。 

常 染色 体 隐 性 遗传 性 HSP 与 SPG 5、SPG 7、FALDH 有 关 。SPG 5 定位 于 8q;SPG 7 致 病 基 
因 位 于 染色 体 16q, 编码 paraplegin 蛋白 ,基因 和 缺陷 可 以 导致 氧化 磷酸 化 障碍 ;FALDH 编码 脂肪 
醛 脱氧 酶 ,是 Sj5gren-Larsson 综合 征 的 相关 基因 。 

X 连锁 隐 性 踪 传 性 HSP 少见 ,SPG 1 致 病 基因 定位 于 Xq 28 ,编码 神经 细胞 黏附 分 和子 L1(L1- 
CAM);SPG 2 致 病 基因 定位 于 Xq 21 ,编码 通 鞘 蛋白 脂 重 扬 (PLP)。 

【病理 】 

常 染色 体 显 性 遗传 性 单纯 型 HSP 的 主要 病理 改变 是 轴 突 变性 ,以 皮质 关 散 束 和 落 束 的 终 来 
部 分 改变 最 明显 , 疹 艇 小 脑 束 纤维 受累 较 轻 。 变 性 纤维 的 神经 元 胞 体 保留 ,没有 原 发 的 脱 尽 和 销 


改变 。 在 一 些 病例 中 可 以 见 到 肴 艇 前 凶 细 胞 的 丢失 , 背 根 神 经 节 .后 根 和 周围 神经 是 正常 的 。 
【临床 表现 】 
HSP 的 临床 表现 也 具有 高 度 异 质 性 ,发 病 年 龄 和 严重 程度 在 不 同 病 例 差距 较 大 。 一 般 来 说 ， 


\ 什 序 


HSP pa 男性 略 多 ,典型 症状 古 :痉挛 性 双 下 上 肢 无 力 ,但 是 严重 
程度 不 一 。 一 些 患 者 最 后 可 能 需要 坐 轮 椅 ,而 另 一 些 患者 不 需要 任何 辅助 工具 。 开 始 出 现 的 症 
状 是 抬 足 困难 ,以 至 于 拖 电 而 行 . 后 期 患者 出 现 大 腿 届 曲 困难 ,不 能 抬 小 腿 走路 。 如 果 是 儿童 


期 起 病 , 可 以 见 到 马 形 足 、 短 足 畸 形 . 腓 肠 肌 绷 紧 ( 假 性 挛缩 ) 双 腿 发 育 洗 后 变 细 , 检 查 可 见 员 张 
力 高 .剪刀 步 态 、 胁 反射 亢进 ,病理 征 阳 性 ,但 肌 力 检查 可 正常 。 
1. 单纯 型 ” 较 多 见 , 仅 表现 为 痉 亨 性 稚 瘫 , 双 下 上 肢 伪 人 硬 , 走 路 易 跌倒 , 哇 藤 刀 步 态 ,可 以 有 尿 


尿 急症 状 以 及 足 部 的 振动 觉 减退 。 双 上 肢 受 峙 程度 不 一 ,有 时 可 以 出 现 双手 僵硬 ,动作 笨 

出 , 轻 度 构 音 障碍 。 

2. 复杂 型 ” 除 痉 挛 性 截瘫 外 , 常 合 并 不 同 程度 的 肌 著 缩 .小脑 性 共 济 失调 . 帕 金 森 样 症状 、 
ee he 动 症 .视神经 萎缩 .视网膜 变性 .听力 障碍 .癫痫 .鱼鳞 病 .精神 发 育 迟 灌 或 疾 

,构成 各 种 综合 和 

(1) HSP 伴 小 议和 眼 3 部 症状 (Ferguson- Critchley 综合 合 征 ):30~40 岁 出 现 兰 骼 小 脑 性 共 济 
失调 表现 , 双 腿 痉挛 性 无 力 .感觉 异常 . 构 音 障碍 、 眼 球 注视 障碍 . 复 视 .情感 障 但 .病态 臭 笑 , 视 
神经 著 缩 、 腾 胱 功能 障碍 ,体检 可 以 发 现 腿 反 射 增强 . 双 侧 Babinski 征 阳性 ,上 肢体 远 端 感觉 减退 。 
临床 表现 类 似 多 发 性 硬化 ,有 的 病例 锥 体外 系 症状 明显 。 

(2) HSP 伴 有 锥 体外 系 体征 :痉挛 性 截 次 伴 有 帕 金 森 综 合 征 样 强直 ,动作 性 和 静止 性 畦 阁 、 

舌 肌 张力 障碍 样 运动 ,肢体 的 手足 徐 动 症 。 

(3) HSP 伴 有 视神经 萎缩 (Behr 综合 征 ): 通 常 合并 小 脑 体征 ,所 以 也 称 为 视神经 萎缩 一 共 济 
失调 综合 征 。 

(4) HSP 伴 有 黄斑 变性 (Kjellin 综合 征 ): 痉 挛 性 截瘫 伴 有 肌 著 缩 .精神 发 育 迟 滞 和 中 心性 视 
网 膜 变 性 ,如 合并 眼 肌 麻 辛 称 为 Barnard-Scholz 综合 征 。 

(5) HSP 伴 有 精神 发 育 迟 滞 或 痴呆 :HSP 的 儿童 可 以 在 早期 或 其 他 神经 症状 进展 后 出 现 精 
神 发 育 述 滞 。Sj6gren-Larsson 综合 征 是 常 染色 体 隐 性 遗传 ,在 婴儿 期 出 现 精 神 发 育 迟 滞 .痉挛 性 
稚 猴 和 鱼鳞 病 。 

(6) HSP 伴 有 多 发 性 神经 病 似 肾上腺 脑 白 质 营养 不 良 的 痊 艇 神经 病 

(7) HSP 伴 有 远 端 肌肉 鞭 缩 (Troyer 综合 征 ): 以 于 部 肌肉 萎缩 起 病 , 而 后 出 现下 上 肢 肌肉 的 并 

宣 或 挛缩 ,可 以 合并 有 轻 度 小 脑 体征 .手足 徐 动 症 和 年 侮 。 
[ 辅助 检查 】 
脑 和 将 般 的 MRI 检查 一 般 无 异常 发 现 . 电 生理 检查 发 现 大 多 数 患 消 的 周 图 神经 传导 速度 


第 十 八 章 ”神经 系统 遗传 性 疾病 


Te 诺 夺 肖 人 电位 本 史话 克 全 来 的 传导 速 


dp 正常 4 或 有 轻 度 宇 的 传导 这 度 减 慢 。 脑 硝 液 检 
【诊断 ] 
根据 家 族 史 .儿童 期 发 病 


缓慢 进行 性 双 下 上 肢 无 力 、 肌 张力 增高 、 妥 反 射 亢进 ,病理 征 阳性 、 


et al ona i :的 振动 觉 碱 退 , 排 除 其 他 疾病 可 以 诊断 ;根据 是 否 伴 有 其 他 症 
状 , 还 一 步 分 为 单纯 型 和 复杂 型 :可 根据 基因 诊断 分 型 。 
[ li 


过 此 问 将 黎 和 枯 民 大 孔 附 近 :长 的 肿瘤 .颈椎 病 .多 发 性 硬化 .Amold-Chiari 畸形 .慢性 
背后 炎 . 原 发 性 侧 索 硬 化 、 Re 生 素 Bs 和 维生素 卫 缺 乏 证 , 脑 白质 营养 
不 良 精 拓 酸 酶 缺 三 症 、 多 巴 反应 性 肌 张 力 障 碍 等 相 鉴别 。 

【 治疗 和 预防 】 

本 病 没 有 特殊 的 针对 病因 的 治疗 方法 .主要 是 对 证 治疗 , 巴 氧 芬 ( 即 baclofen, 又 称 毛茶 倪 丁 
酸 ) 和 将 二 氮 草 类 药物 可 以 诱导 肌肉 松弛 .物理 疗法 可 以 改善 肌 力 ,减少 肌肉 萎缩 程度 ,预防 肌 
肉 痉挛 。 
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肝 骨 肌 蔚 缩 症 又 称 为 Charcot-Marie-Tooth 病 、. 遗 传 性 运动 感觉 神 名 径 病 (hereditary motor and 
sensory neuropathy ,HMSN ), 是 人 CMT 由 Charcot、Marie 和 
Tooth (1886 年 ) 首先 报道 ,是 遗传 性 周围 神经病 最 常见 的 类 型 , 患 病 率 为 12500, 无 种 族 差异 。 
站 传 方式 主要 是 常 染色 体 显 性 遗传 .也 可 为 常 绿色 体 隐 性 或 X 连锁 遗传 。 这 类 疾病 的 显著 特点 
是 对 称 性 .缓慢 进行 性 的 四 肢 周 玮 神经 茜 精 脱 失 和 轴 索 变性 .造成 肢体 远 端 肌肉 的 萎缩 和 无 力 。 

【 病因 及 发 病 机 制 | 】 

60%~70% 的 CMT 是 由 17p11.2 的 PMP 22 重复 突变 所 致 (CMT 1A),10%~20% 由 Xq13.1 的 
GJB 1 突变 所 致 (CMTX)。 除 此 之 外 ,目前 已 发 现 的 CMT 致 病 基因 或 位 点 有 40 余 个 。 其 中 超过 
30 个 基因 及 其 产物 在 维持 有 艇 神经 纤维 的 正常 功能 上 起 重要 作用 。 如 PMP 22、MPZ 等 是 周二 
神经 盘 稍 的 成 分 ,EGR 2 是 生成 血 畏 的 施 万 细胞 分 化 过 程 中 的 重要 转录 因子 ,NEFL 基因 编码 神 
经 丝 三 联 子 上 和 伺 向 ,及 精 负 突 的 细胞 骨髓 成 分 等 ,这 些 基 因 的 突变 通过 导致 扩 鞘 脱 失 和 轴 索 
变性 而 致 病 。 

【分 型 】 

临床 上 通常 将 CMT 分 为 脱 链 稍 型 (CMT1) 和 轴 索 变性 型 (CMT 2)。CMT 1 型 患者 神经 电 生 
理 检查 可 见 运动 和 感觉 神经 传导 速度 (nerve conduction velocity, NCV) 明 显 下 降 , NCV<38m/s( 正 
常 > 40~45m/s)。CMT 2 型 笑 戎 相对 保留 ,NCV 正常 或 接近 正常 。 婴 儿 期 起 病 的 严重 脱 莲 稍 性 
CMT 称 为 CMT 3 ,又 称 Dejerine-Sottas 病 (DSD)。 大 部 分 隐 性 遗传 性 CMT 归 为 CMT 4。 X 连锁 
遗传 CMT 称 为 CMTX。CMT 的 分 子 遗传 学 分 型 见 表 18-2.。 


表 18-2 ”腓骨 肌 萎 缩 症 的 分 子 遗传 学 分 型 


基因 ”染色 体位 点 遗传 方式 占 本 型 的 比例 | 
CMTIA PMP22 p112p12 AD 7096~80% 
CMTIB MPZ 1q22-q23 AD 5%~10% 
CMTIC SIMPLE 16p12-p13 AD < 1% 


CMTID EGR2 10q21-q22 AD < 19% 
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续 表 
基因 染色 体位 点 遗传 方式 点 本 型 的 比例 

CMTIF NEFL 8p21 AD <1% 
CMTX Cx32 Xql3.1 X 连锁 

CMT4A GDAP!1 8q13-q21 AR 

CMT4B1 MTMR2 11q22 AR 

CMT4B2 SBF2 11p15 AR 

CMT4C SH3TC2 5q32 AR 

CMT4D NDRG1 8q24 AR 

CMT4F PRX 19q13 AR 

CMT2A KIF1B 1p35-p36 AD 15% 
CMT2B RAB7 3q13-q22 AD 不 详 
CMT2C 不 详 12q23-q24 AD 不 详 
CMT2D GARS 7p15 AD 不 详 
CMT2E NEFL 8p21 AD 不 详 
CMT2F HSPB1/HSP27 7q11-q21 AD 不 详 
CMT2G CDAP1 8q13-21.1 AD 不 详 
CMT2I MPZ 1q22-23 AD 不 详 
CMT2L HSPB8/HSP22 12q24.3 AD 不 详 

【病理 】 


CMT 周围 神经 的 病理 表现 为 轴 突 和 骨 头 均 受 累 , 远 端 重 于 近 端 。 CMT 1 型 的 神经 纤维 
称 性 节 段 性 脱 髓 精 , 部 分 髓 精 再 生 , 施 万 细胞 和 成 纤维 细胞 增生 形成 “ 洋 获 头 样 "结构 ,神经 粗 
大 。CMT 2 型 为 轴 索 变性 ,前 角 细胞 数量 轻 度 减 少 ,一 些 细胞 有 染色 质 溶解 , 背 根 神经 节 细 胞 也 
有 类 似 的 改变 。 累 及 后 根 纤维 时 薄 东 变性 比 模 束 严重 ,自主 神经 系统 相对 保持 完整 ,肌肉 呈现 
失 神 经 支配 改变 ,有 复 状 萎缩 和 靶 型 肌纤维 。 

【 临床 表现 】 

腓骨 肌 萎 缩 症 通常 是 儿童 或 青春 期 起 病 , 也 可 以 中 年 起 病 , 主要 表现 为 慢性 进行 性 对称 性 
的 肢体 远 端 肌肉 无 力 和 芋 缩 ,感觉 障碍 , 胁 反射 减低 或 消失 。 肌 肉 萎 缩 和 无 力 通 常 自足 和 小 腿 
开始 ,患者 可 出 现 足 下 垂 ,行走 呈 跨 阔步 态 , 跑 
步 和 行走 困难 , 易 被 绊 倒 。 足 部 肌肉 萎缩 可 导 
致 弓 形 足 (图 18-1) 和 锤 状 趾 畸 形 。 肌 肉 萎缩 
累及 小 腿 全 部 肌 群 和 大 腿 的 下 1/3 时 ,整个 下 
肢 呈 倒立 的 香槟 酒 瓶 状 , 称 “ 知 腿 "。 数 年 后 ， 
几 肉 无 力 和 萎缩 波及 手 肌 和 前 辟 肌 ,患者 可 出 
现 系 纽扣 ,开锁 等 动作 困难 。CMT 肌肉 萎缩 
很 少 超过 肘 部 和 大 腿 的 中 1/3。 尽管 CMT 可 
累及 感觉 神经 ,但 肢体 疼痛 和 感觉 障碍 的 症状 
往往 不 突出 。 深 , 浅 感 觉 碱 退 多 旺 手 套 一 袜 套 
样 疏 变 。 一役 情况 下 ,自主 神经 和 脑 神经 不 受 
累 ，CMT 1 型 可 以 触及 粗大 的 周转 神经 ,尤其 18-1 弓形 足 


1 对 
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是 耳 大 神经 和 尺 神经 网易 触及 。 

CMT 趾 考 临床 表现 的 严重 程度 差异 较 大 .有 些 患 者 可 能 仅 有 妃 形 足 , 甚 至 无 任何 临床 症状 ， 
仅 在 偶然 的 神经 电 生理 检查 中 发 现 异常 。 而 有 些 患 者 则 出 现 严 重 的 肌肉 无 力 和 萎缩 . 

[ 辅助 检查 ] 

1. 神经 电 生 理 检查 ”CMT 1 型 有 广泛 的 神经 传导 速度 显著 下 降 , 不 伴 传导 阻 滞 , 复 合 肌肉 
动作 电位 和 感觉 神经 动作 电位 的 波幅 正常 或 降低 -CMT 2 型 神经 传 hath te 
复合 贞 肉 动作 电位 和 感觉 神经 动作 电位 的 波幅 明显 降低 。 

2. 周围 神经 活检 ”可 以 见 到 不 同 程度 的 脱 艇 靖 和 (或 ) 轴 索 变性 。 

3. 基因 检测 ” 槛 传 学 检查 有 助 于 疾病 的 诊断 和 分 型 。PMP 22 重复 突变 和 GJB 1 突变 在 
CMT 中 统 千 见 , 可 作为 常规 簿 查 的 基因 。 

【诊断 】 

根据 儿童 或 青春 期 起 病 , 出 现 缓慢 进展 的 对 称 性 双 下 肢 无 力 ,以 及 “ 稚 腿 “足下 垂 弓形 足 ， 
华 有 感觉 隘 但 , 妥 反 射 减弱 或 消失 ,运动 神经 传导 速度 减 慢 ,神经 活检 有 脱 血 精 和 (或 ) 轴 索 变性 ， 
阳性 家 族 史 ,结合 基因 检测 的 异常 ,可 以 确诊 。 家 族 史 对 于 CMT 的 诊断 很 重要 。 对 于 无 明确 家 
族 史 的 患者 应 对 其 家 族 成 员 尤 其 是 其 父母 进行 神经 科 检查 ,即使 发 现 轻微 的 周围 神经 损害 或 是 
仅 有 有 册 电 图 异常 改变 对 诊断 也 有 帮助 

[ 鉴别 诊断 】 

CMT 通常 进展 缓慢 ,对 于 相对 进展 较 快 的 周围 神经 病变 :应 考虑 其 他 诊断 的 可 能 。 如 糖尿 病 、 


酒精 中 毒 ` 重 金属 中 毒 或 免疫 性 神经 病 。CMT 的 感觉 症状 常 不 突出 ,但 仍 需 进行 细 至 的 感 检 
查 ,如 果 没 有 感觉 损害 的 体征 , 肌 电 图 也 无 感觉 障碍 的 证 据 则 应 考虑 其 他 诊断 的 可 能 。 如 还 六 
型 疹 肌 压缩 症 。 


CMT 雷 与 以 下 疾病 相 鉴别 : 
1. 远 端 型 肌 营养 不 良 “ 四 肢 远 端 逐 渐 向 上 发 展 的 肌 无 力 \ 肌 萎缩 ,成 年 期 发 病 , 肌 电 图 呈 肌 
源 性 改变 ,运动 神经 传导 速度 正常 等 可 资 鉴别 。 加 
2. 远 端 型 冰 肌 压缩 症 “” 肌 萎缩 分 布 和 病程 与 CMT 2 型 相似 , 肌 电 图 上 可 见 到 广泛 的 纤 申 、 
束 闸 和 巨大 动作 电位 等 前 角 细 胞 损害 , 消 旁 肌肉 和 顷 舌 肌 或 面 肌 广泛 的 失 神经 支配 提示 消 肌 姜 
缩 证 。 
SB: 遗传 性 共 济 失调 伴 肌 萎缩 症 (又 称 Roussy-Levy 综合 征 ) 缓慢 进展 的 病程 ， 有 腓骨 几 芋 
缩 . 马 形 足 .反射 消失 .神经 传导 速度 减 慢 ,神经 活检 有 脱 链 精 和 洋 瓯 头 结构 ,这 些 类 似 CMT 1 
型 ， 是 有 振动 觉 和 位 置 觉 的 缺失 ,感觉 性 共 济 失调 和 姿势 性 震颤 。 
. 慢 ， 性 炎症 | 性 脱 介 东 性 多 发 性 神经 病 (CIDP) 进展 相对 较 快 , 脑 疹 液 中 蛋白 含量 增加 , 激 
Whe 知 肌 电 图 上 有 复合 肌肉 动作 电位 时 限 增 宽 或 有 传导 阻 沾 , 支 持 CIDP。 
[ 治疗 和 预防 】 a 
本 病 目 前 尚 无 特殊 治疗 , 主要 是 对 证 和 支持 疗法 ,足下 垂 或 足 畸 形 可 以 穿 矫形 奎 ; 为 了 
ce ] 难 ,应 避免 肥胖 ;避免 应 用 可 能 导致 神经 损害 的 药物 ,如 长 春 新 碱 。 可 以 采取 基 
诊断 来 确定 先 证 者 基因 型 ,用 胎儿 绒毛 .羊水 或 脐带 : 血 分 析 胎 儿 基因 型 ,确定 产 前 诊断 并 
bt 
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常见 的 神经 皮肤 综合 征 包括 神经 纤维 瘤 病 ` 结 节 性 硕 化 症 和 脑 面 血管 瘤 病 ,它们 以 神经 系 
统 .皮肤 和 了 眼 部 等 多 器 官 或 多 系统 病变 为 主要 特征 。 此 类 疾病 是 源 于 外 胚层 的 器 官 发 育 异 常 所 
敏 ,也 可 以 昧 及 中 豚 层 和 内 且 层 器 官 如 心 . 肺 . 骨 、 痛 、 胃 肠 等 - 
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-、 神 经 纤维 癌 病 

神经 纤维 瘤 病 (neurofibromatosis,NF) 是 中 枢 神 经 系统 最 常见 的 常 染 色 体 显 性 中 传 病 之 一 ， 
已 是 基因 缺陷 使 神经 峰 细 胞 发 育 异 常 导 致 的 多 系统 损害 。 最 主要 的 两 个 临床 表现 是 皮 肽 牛奶 
咖啡 斑 和 多 发 的 神经 纤维 瘤 , 除 此 之 外 ,还 可 伴 有 骨 内 分 沁 腺 或 其 他 脏 器 的 先天 性 异常 。 根 据 
临床 表现 和 基因 定位 ,目前 最 常见 的 两 种 神经 纤维 瘤 病 是 I 型 (NF I) 和 [型 (NF IT)。NF I 
由 von Recklinghausen (1882 年 ) 首次 描述 ,主要 特征 为 皮肤 牛奶 咖啡 班 和 周 于 神经 多 发 性 神经 
纤维 瘤 ,外 显 率 几 乎 是 100% ,基因 定位 于 染色 体 17q11.2, 患 病 率 为 (30~40)/110 万 ;NE IT 主要 是 
20 岁 左右 出 现 双 侧 听 神 经 瘤 ,皮肤 改变 很 轻 , 故 又 称 为 中 枢 神经 纤维 瘤 或 双 侧 听 神 经 奖 病 ,基因 
定位 于 染色 体 22q12。 

[ 病因 和 发 病 机 制 | 】 

NF 工 基因 组 跨度 350kb,cDNA 长 1lkh, 含 56 个 外 显 子 ,编码 2818 个 氨基 酸 , 组 成 
327kD 的 神经 纤维 素 蛋 白 (neurofibromin), 分 布 在 神经 元 ;NF I 的 致 病 基 因为 merlin (或 称 
schawannomin)。 这 两 个 基因 的 产物 是 肿瘤 抑制 因子 , 当 NF I 基因 出 现 易 位 ,缺失 、 重 排 或 点 突 
变 , 或 NF I 基 因 缺 失 突变 后 ,导致 来 源 于 神经 峰 的 细胞 成 分 如 施 万 细胞 .黑色素 细 胞 .神经 内 
9 成 纤维 细胞 以 及 皮肤 和 神经 的 细胞 在 多 个 部 位 过 度 增殖 ,黑色 素 细胞 功能 异常 而 致 病 。 
【病理 】 
主要 特点 是 外 胚层 神经 组 织 发 育 不 良 .过 度 增 生 和 肿瘤 形成 。NF 工 神经 纤维 瘤 好 发 于 周 
围 神经 远 端 .次 神经 根 ,尤其 是 马尾 ; 脑 神经 多 见于 听 神 经 、 视 神经 和 三 又 神经 。 冰 骼 内 肿瘤 包 
括 室 管 膜 瘤 和 是 形 胶 质 细胞 冶 , 颅 内 肿瘤 最 常见 为 脑 胶 质 细胞 癌 。 镜 下 见 细胞 有 时 呈 梭 状 排 列 ， 
细胞 核 呈 栅栏 状 。 皮 肤 肿 瘤 的 特点 是 表皮 很 薄 ,基底 层 可 以 色素 化 或 非 色 素 化 。 真 皮层 的 胶原 
和 弹力 蛋白 被 草 松 排列 的 延展 的 结缔 组 织 细胞 所 取代 。 皮 肤色 素 斑 内 的 黑色 素 细 胞 数量 是 正 
常 的 ,只 是 黑色 素 体 增多 。29%~5% 的 肿瘤 有 恶变 的 可 能 ,在 外 周 形成 肉瘤 ;在 中 枢 形 成 星 形 细胞 
瘤 和 胺 质 母 细胞 癌 。NF 开 多 见 双 侧 听 神 经 瘤 和 多 发 性 脑膜 瘤 , 瘤 细胞 排列 松散 , 巨 核 细 胞 常见 。 

【 临床 表现 】 

1. 神经 纤维 瘙 病 | 型 

(1) 皮肤 症状 

1) 皮肤 牛奶 咖啡 斑 是 具有 诊断 性 的 临床 表现 ,几乎 所 有 的 患者 均 存在 。 大 多 数 出 生 时 已 有 ， 
形状 大 小 不 一 ,边缘 不 整 ,不 凸 于 皮 面 ,好 发 于 躯干 非 暴露 部 位 ;皮肤 牛奶 咖啡 斑 数 量 在 6 个 以 
上 , 吉 春 期 前 直径 > 5mm, 青 春 期 后 直径 > 15mm, 对 NF [具有 诊断 价值 。 

2) 省 斑 和 色素 沉着 :腋窝 、 腹 股 沟 ( 在 出 生 时 罕见 ,在 儿童 期 和 青春 期 出 现 ) 和 乳房 下 的 答 
广 样 或 弥漫 性 色素 沉着 ,以 及 小 圆 形 白 点 也 是 特征 之 一 。 面 积 大 而 色 黑 的 色素 沉着 常 伴 有 下 面 
的 众 状 神 经 纤维 瘤 ,位 于 中 线 者 则 提示 可 能 存在 脊髓 肿瘤 。 

(2) 神经 症状 :神经 纤维 瘤 也 是 此 病 具 有 特征 性 的 临床 表现 。 常 见 的 神经 纤维 瘤 有 : 

1) 皮肤 或 皮下 肿瘤 :最 常见 。 皮 肤 肿瘤 位 于 皮 内 ,形成 软 或 硬 的 丘 郊 , 大 小 从 数 堂 米 到 数 厘 
米 不 等 ,形状 各 异 ,无 带 或 有 还。 颜色 呈 肉 色 或 紫罗兰 色 ,丘疹 顶 端 有 黑头 粉刺 , 按 讨 的 时 候 , 软 
瘤 可 以 陷 进 皮 内 。 皮 下 肿瘤 有 两 种 形式 ,一 种 是 分 散 附着 于 一 条 神经 上 的 硬结 节 , 可 以 移动 ,也 
可 以 引起 疼痛 .不 痛 、 放 射 痛 或 感觉 异常 ;一 种 是 神经 干 及 其 分 支 弥漫 性 神经 纤维 阅 , 常 伴 有 皮 
下 组 织 的 过 度 生 长 , 称 为 丛 状 神经 纤维 瘤 或 称 神经 纤维 瘤 性 象 皮 病 ,即使 单 发 , 亦 有 诊断 价值 ， 
它们 多 分 布 于 面部 .头皮 , 领 部 和 胸部 ,具有 局 部 侵袭 的 特点 ,可 以 出 现 骨 侵蚀 和 疼 首 ,也 可 伴 有 
明显 的 色素 沉着 或 多 毛 症 。 

2) 周围 神经 或 神经 根 肿瘤 : 周 用 神经 均 可 累及 , 马 
舱 无 明显 症状 ,但 大 的 肿瘤 可 产生 压迫 辣 状 。 如 肿瘤 突然 


< 


TI 


尾 好 发 ,肿瘤 呈 串 珠 状 沿 神经 干 分 布 ，- 
长 大 或 伴 出 烈 疼痛 可 能 为 恶 痰 。 男 外 ， 
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支配 内 脏 和 血管 的 自主 神经 也 可 出 现 肿 六 : 
) 顾 内 肿 辛 :可 合并 脑膜 贮 腊 阅 、 多 发 性 脑膜 癌 、 胶 质 癌 ,脑室 管 膜 癌 等 ,视神经 、 三 又 神经 
及 后 组 及 神 经 均 可 发 生 , 少 数 病 例 可 有 智能 减退 、 学 习 困难 、 发 育 障碍 和 疯 闯 发 作 等 
管内 肝 哈 [: 闪 藤 任何 平面 均 可 发 生 单个 或 多 个 神经 纤维 癌 、 深 膜 瘤 .可 合并 疹 柱 畸形 和 
类 等 :此 病 的 神经 证 状 主 由 枢 或 周围 神经 肿瘤 压迫 引起 ,其 次 为 胶 质 增生 、 血 
mt 利生 和 局 上 晨 形 所 和 下, 约 50% 的 患者 出 现 - 

) 眼 部 症状 : 禹 泊 灯 下 可 见 到 虹膜 上 栗 粒 状 橙黄 色 圆 形 小 结 节 ,为 错 构 瘤 ,也 称 Lisch 结 
节 , 是 NE 1 的 特征 性 改变 .使 用 红外 线 单 色光 检 艰 镜 检 查 可 见 到 脉络 膜 补 丁 样 改变 。 上 了 脸 可 

见 纤维 软 交 或 众 状 神经 纤维 瘤 ,眼眶 可 拉 及 肿块 和 搏动 。 视 神经 肿瘤 的 最 常见 症状 是 单 侧 、 难 
以 纠正 的 视力 送 失 ,但 是 也 可 以 仅仅 出 现 外 周 视野 的 缺损 .颜色 分 辩 困 难 、 视 神经 乳头 苍白 或 
突 腿 ， 

(4) gi 完 天 性 骨 发 言 异 常 较 常见 ,包括 将 柱 侧 上 同伴 或 不 伴 有 后 凸 ,颅骨 不 对 称 、 
缺损 和 HMI 年 接 奈 迫 可 导致 骨骼 改变 .如 听 神 经 瘤 可 引起 内 听 道 扩大 ; 兰 神 经 瘤 可 引 
起 椎 问 筷 护 其 到 rr 长 内、 面 尼 和 胸骨 过 度 生长 .长 肯 督 质 增生 、 骨 干 弯曲 和 假 关节 也 较 
常见 。NF 工 可 以 出 现 高 血压 ,此 时 应 注意 是 否 合并 有 肾上腺 嗜 铬 细胞 瘤 或 肾 动脉 狭窄 。 也 可 
合并 脑 血 管 损 害 如 及 血管 朱 狭 宗 、moyamoya 病 或 动脉 瘤 等 ， 偶尔 有 腹 肌 的 萎缩 和 部 分 性 白 
化 病 - 

2. 神经 纤维 瘤 病 由 型 ， 双 侧 听 神 经 瘤 是 NF 下 的 主要 特征 ,患者 可 出 现 听 力 形 失 和 耳鸣 。 
皮肤 症状 没有 或 很 少 ,有 些 患者 可 合并 脑 背 膜 癌 、 神 经 鞘 瘤 或 青少年 后 囊 下 晶状体 混浊 。 

[ 辅助 检查 】 

X 线 平 片 可 见 各 种 骨 骨 蝴 形 ;CT、MR , 枞 管 造影 等 有 助 于 发 现 中 枢 神 经 系统 肿瘤 。 头 顾 
MRI 上 有 时 见 到 脑 实质 内 不 明 原 因 的 工 高 信号 病灶 ,一 般 不 增强 ,没有 占 位 效应 , 随 着 年 龄 增 大 
而 渐 消 散 ,有 人 认为 是 良性 错 构 瘤 。 脑 干 听 党 诱 发 电位 对 听 神 经 瘤 有 较 大 的 诊断 价值 。 基因 分 
ee NF I 和 NF 开 突 变 类 型 。 

【 诊断】 
1 诊断 标准 ,符合 下 列 2 条 或 2 条 以 上 可 确诊 :OD 6 个 或 以 上 的 牛奶 咖啡 班 或 色素 沉 
着 斑 , 青 春 期 前 直径 > Smm., 青 春 期 后 直径 > 15mm;@@ 腋 窝 或 腹股沟 区 的 雀斑 ;@ 2 个 或 以 上 的 
任 一 类 型 的 神经 纤维 痛 或 1 个 从 状 神经 纤维 瘤 ; 国 视 神经 胶 质 瘤 ;G@) 2 个 或 以 上 的 虹 噶 错 构 瘤 
(Lisch 结 节 );@ 骨 损害 ;一 级 亲属 有 确诊 的 NF 工 患者 。 
NF Ti Ca ee dnd -条 pr 诊 : i ent. et 


ee 


张 、 


胶 质 瘤 和 和 青 少年 1 后 he Fk po 

【 鉴别 诊断 】 

应 同 脑 干 胶 质 瘤 、 脑 膜 癌 、 消 艇 出 血 、 痊 髓 梗死 . 消 血 硬 膜 外 脓肿 .马尾 和 疹 髓 圆锥 综合 征 、 
兰 骨 空 洞 症 . 骨 纤 维 结构 不 良 综合 征 和 局 部 软组织 草 状 血管 瘤 等 相 鉴 别 。 

【 治疗 及 预后 】 

日 前 无 特 多 治 疗 。 听 神经 瘤 、 视 神经 瘤 等 颅 内 及 椎 管内 肿瘤 可 手术 治疗 ， ee 可 用 放 
疗 。 阁 首发 作者 可 用 抗 痛 药 物 治疗 。 大 部 分 NF ] 患者 可 以 存活 相当 长 的 时 间 , 但 是 当 合 合并 有 
高 血压 ,次 入 损害 或 肿瘤 恶变 时 ,总 体 的 预期 寿命 将 减少 15 年 左右 。 


-、 结 加 和 而 化 症 


结 革 性 合 化 症 (tuberons sclerosis) 又 称 Bourneville 病 . 以 皮肤 损害 质 首 发 作 和 智 能 减退 为 
和 要 临床 特征 ,发 病 凑 为 V10 万。 临床 上 可 以 见 到 皮肤 ,神经 系统 心脏、 肾脏 和 其 他 内 官 的 多 
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【 病因 和 发 病 机 制 】 


本 病 
9d34 (基因 
759%~85% 


hamartin 币 


H tuberin 


义 常 染色 体 显 性 遗传 为 主 ,但 也 可 见 不 少 散发 病例 。 一 些 家 系 的 致 病 基 因 定 位 于 
TSC 1 ,编码 hamartin 蛋白 ), 另 一 些 定 位 于 16p13.3( 基 因 TSC 2， 
的 结 节 性 硬化 症 患 者 存在 TSC1 或 TSC2 基因 突变 ,大 约 15% 的 患者 无 基因 突变 。 
成 复合 物 , 通 过 GTP 酶 一 激活 蛋白 Rheb 来 抑制 蛋白 复合 物 mTOR (哺乳 动 


但 tuberin 焦 据 ) 


物 的 rapamycin 靶 点 ), 后 者 可 以 调节 细胞 生长 和 和 蛋白质 的 合成 。hamartin 和 tuberin 的 基因 突变 
会 破坏 这 种 抑制 功能 ,导致 mTOR 激活 ,细胞 异常 增殖 和 错 构 瘤 形成 


殖 是 有 限 上 


结 节 可 使 


【病理 】 
砚 部 的 主要 病理 改变 是 神经 胶 质 增生 性 硬化 结 节 , 广 泛 出 现 于 大 脑 皮 质 , 自 质 和 室 管 席 
而 回 增 宽 . 变 白 , 变 硬 ,大 小 从 5mm~3cm 不 等 ,断面 上 灰白 质 分 界 不 清 ， 


和 ,不 会 向 恶变 方向 转化 - 


一 般 忆 


i 况 下 ,这 种 异常 增 


有 鳃 质 


沉积 ,可 出 现 异 位 症 及 血管 增生 等 。 硬化 结 节 凸 人 脑室 内 可 形成 特有 的 白色 和 (或 ) 粉红 色 的 烛 


的 晶状体 ; 


;阻塞 室 间 孔 \ 中 脑 导 水 管 和 第 四 脑室 底 时 可 引起 脑 积 水 。 这 
疝 , 脑 干 和 疹 髓 受累 罕见 。 显 微 镜 下 ,这 些 结 节 是 由 胖 大 的 纤维 
构成 。 在 大 脑 皮质 和 基底 核 处 ,可 见 到 巨大 或 成 气球 样 的 细胞 ,难以 分 
皮肤 改变 主要 是 皮脂 腺 瘤 ,由 皮肤 神经 末梢 增生 的 结缔 组 织 和 血管 组 成 : 


5 直 有 此 
清 是 刘 


认 ,为 神经 元 和 胶 质 细胞 所 构成 。 其 他 脏 器 病理 改变 如 心 月 


相信 


种 结 节 也 可 见于 基底 核 、 
: 星 形 细 胞 交织 排列 


! 经 元 或 胶 质 细 胞 。 
部 可 见 视网膜 上 
等 也 可 发 生 错 构 


瘤 . 骨 质 硬化 和 诈 性 变 。 
[ 临床 表现 】 


患者 通常 是 在 2~3 岁 内 出 现 明 显 的 智能 减退 和 疾病 改作。 不同 的 皮肤 损害 可 在 不 同年 龄 


段 出 现 ,面部 损害 通常 是 在 4~10 岁 出 现 ,以 后 逐渐 加 重 。 知 能 减退 , 癫 痢 发 作 和 皮肤 损害 程度 


可 以 是 不 平行 的 。 
1. 神经 系统 损害 


癫痫 发 作 是 主要 症状 。 婴 儿 期 可 表现 为 特征 性 的 | 


血 挛 性 痉挛 发 作 , 位 


或 不 伴 有 脑 电 图 的 高 度 节律 异常 。 儿 童 和 成 人 主要 是 全 面 性 强直 阵 挛 发 作 或 复杂 部 分 性 发 作 。 


妆 痢 发 作出 现 的 年 龄 越 小 越 易 出 现 精神 发 育 迟 


HL 


i ， 


如 果 没 有 竟 


发 作 则 几乎 不 会 出 现 精 神 发 育 


迟滞 。 智 能 减退 多 呈 进 行 性 加 重 , 常 伴 有 情绪 不 稳 ,行为 幼稚 , 易 冲动 和 思维 关 乱 等 精神 症状 ， 
但 也 有 始终 不 出 现 智能 减退 的 病例 。 根 据 结 节 发 生 的 部 位 ,还 可 以 有 相应 脑 区 的 症状 和 体征 。 


2. 皮肤 损害 


在 描 展 沟 . 频 部 和 站 部 ,偶尔 出 现 于 前 额 和 头 
皮 处 , 呈 粉 红色 或 淡 棕 色 表 面 光滑 的 蜡 样 丘疹 
(图 18-2)。10 岁 以 后 患 儿 可 出 现 明显 的 沙 草 
样 斑 , 常 见于 腰 艇 部 , 它 是 一 种 结缔 组 织 错 构 
瘤 , 呈 肉 样 颜色 ,直径 1~10cm, 平 坦 , 略 隆起 ， 
具有 诊断 价值 

3. 其 他 脏 器 的 损害 ”可 有 视网膜 或 视 神 
经 处 灰色 或 黄色 的 晶状体 瘤 , 牙 釉质 上 多 发 性 
的 小 四 , 牙 眼 纤维 瘤 ,心脏 的 横 纹 肌 瘤 , 肺 麦 肿 
和 淋巴 管 平滑 肌 瘤 , 肝 、 肾 灾 肿 和 血管 肌 脂 瘤 ， 
肖 ,小肠 和 结 、 直 肠 错 构 瘤 样 息肉 ,上 骨 变 肿 , 甲 
床下 或 甲 周 纤维 瘤 等 。 此 外 ,还 可 以 有 颅 内 动 


色素 脱 失 斑 是 最 早 的 皮肤 改变 ,出 生 时 即 存在 ,通常 
体 ,时 椭圆 形 ,从 数 毫 米 到 数 厘 米 不 等 。 三 个 以 上 长 度 超过 lem 的 色 
以 上 患 儿 到 4 岁 时 有 明显 的 皮脂 腺 瘤 - 所 谓 的 面部 皮脂 腺 瘤 ,实际 上 是 


来 


状 分 布 于 身后 和 肢 
况 失 斑 提示 诊断 。90% 
管 纤维 瘤 ,主要 分 布 


图 18-2 


面部 皮脂 腺 瘤 
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脉 、 主 动脉 各 腋 动 脉 处 的 动脉 瘤 - 

[【 辅助 检查 ] 

头 顾 CT 或 MRI 可 以 发 现 室 管 膜 下 巨细 
色 星 形 细胞 瘤 .皮质 中 的 结 节 、 钙 化 以 及 血管 
发 育 异 常 如 血管 癌 的 存在 (网 18-3); 定 期 肾脏 
超声 检查 可 以 评价 肾脏 的 玲 帅 和 血管 肌 脂 瘤 
的 改变 ,有 基于 在 凤 切 能 不 全 之 前 进行 干预 治 
疗 ; 超 声 心 动向 可 以 发 现 心 及 横 纹 肌 瘤 的 存 
在 ; 心 电 医 可 以 发 现 心 律 失常 ;对 怀疑 有 疯 痛 
发 作 的 患者 应 做 脑 电 图 检查 。 


【诊断 


踊 儿 期 出 现 3 个 以 上 皮肤 色素 脱 失 斑 提 
示 结 节 性 硬化 证 的 诊断 ,如 果 同 时 存在 特征 性 


的 册 儿 冶 罕 


] 


图 18-3 头颅 CT 显示 侧 脑室 室 管 膜 下 钙化 


3 症 则 更 支持 诊断 。 儿 童 或 成 人 出 


现 典 型 的 皮脂 腺 瘤 ` 疯 痢 发 作 和 智能 减退 三 联 


征 则 可 确诊 。 常 染色 体 显 性 War 
皮质 结 竹 、 横 下 结 节 : 膜 EA 胞 星 形 细 胞 瘤 ,心脏 横 纹 肌 瘤 . 捅 脏 血管 肌 脂 瘤 、 淋 巴 管 
平滑 肌 瘤 的 在 在 均 有 助 于 诊 、TSC1 和 TSC2 基因 得 查 可 用 于 产 RE 

【 鉴别 诊断 】 

应 注意 同 神经 纤维 瘤 病 相 鉴 别 . 后 者 也 累及 皮肤 .神经 系统 和 视网膜 。 


【治疗 


】 


西 罗 莫 司 (sirolimus) 可 用 于 结 节 性 硬化 症 相关 的 肾脏 血管 肌 脂 冶 和 脑室 管 膜 下 巨细 胞 星 型 


细胞 瘤 的 六 
及 的 其 他 吕 


质 切 除 、 及 
或 有 明显 上 


i TT 1 


台 疗 。 对 于 济 痛 的 控制 要 根据 患者 的 年 龄 始 痛 的 发 作 类 型 和 冶 痛 综合 征 ,以 及 所 涉 
RH 官 损 且 
哄 .ACTH 或 类 固 


来 选择 合适 的 药物 。 对 于 婴儿 羡 订 证 的 控制 首选 氨 已 焕 酸 , 托 吡 栈 . 拉 莫 三 
药物 也 有 效 。 药 物 治疗 无 效 的 疯 冯 患者 可 采用 手术 治疗 ,包括 局 灶 性 脑 皮 
起 阻塞 性 脑 积 水 


且 体 切断 术 .迷走 神经 刺激 术 。 若 脑室 管 膜 下 巨细 胞 星 型 细胞 瘤 引 


4 和 占 位 效应 时 ,可 考虑 手术 治疗 。 


:、 鹏 面 血管 痢 症 


i . Ne 7 2 咱 面 部 三 
1 管 阁 病 (encephalofacial angiomatosis ) 又 称 为 Sturge-Weber 综合 征 ， 是 以 一 一 侧面 i 部 


又 神经 分 1 


为 特征 的 先天 性 疾病 。 


【 病 


5 区 不 规则 血管 帮 、 对 侧 偏 将、 偏 身 鞭 缩 、 同 侧 颅 内 钙化 .青光眼 、 疯 阐发 作 和 智能 减退 
发 病 率 为 2/10 万 ,多 为 散发 病例 ,部 分 呈现 家 族 性 发 病 特 点 。 
和 发 病 机 制 】 


肪 [ 面 掉 


经 支配 异常 .细胞 外 基质 和 血管 
RASA1 帘 变 (CRAS p21 蛋 [ 与 激活 物 , 一 种 GTP 酶 激活 蛋白 1), 它 可 能 是 此 病 的 易 9 感 区 | 


因 产 物 参 : 
缺 血 . 缺 氧 、 
【 病理 


神经 系统 的 主要 病理 改变 是 
充填 在 蛛网 膜 下 腔 内 , 软 脑 膜 变 厚 ， 
位 的 脑 组 乡 
和 血管 奖 


诈 正 真正 插 


相 血管 的 结构 和 功能 调控 异 常 、 血 管 的 神 
- 些 脑 面 血管 痛 病 家 系 中 发 现 有 
。 该 基 


脑 组 织 的 继 发 性 损害 ,如 


1 管 瘤 病 的 病因 不 清 ,其 发 病 机 制 可 能 涉及 
活性 因子 的 表达 异常 等 。 在 


i 多 条 信号 通路 。 此 病 的 神经 功能 障碍 米 源 于 血管 癌 对 周 轩 肪 
静脉 闭塞 ,梗死 或 血管 运动 异常 等 。 


] 


是 软 脑 膜 血管 瘤 ,好 发 于 面部 血管 拖 的 同 仙桃 叶 和 项 叶 , 血管 瘤 
钙 质 沉积 在 血管 壁 、 血 管 周围 组 织 或 神经 元 内 , 伴 有 相应 部 
皮肤 改变 为 毛细 血管 扩 张 ， 


萎缩 镜 下 见 神经 细胞 变性 \ 股 质 细胞 增生 和 和 钙 质 沉积 。 
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【 临床 表现 】 
1. 皮肤 牙 计 出 生 时 即 可 见 到 红 葡 萄 酒 
色 管 疙 ,多 沿 三 叉 神经 第 [ 支 范围 分 
布 (图 18-4)， 也 可 内 cis 亚 支 , 严 : ee 


黏膜 。 血 管 壮 IE io 
血管 屿 宗 及 上 蛤 和 前 额 时 , 常 伴 有 青光眼 和 皮 
损 同 侧 的 脑 组 织 受累 , 仅 累 及 三 又 神经 第 工 、 
亚 支 者 很 少 出 现 神 经 系统 症状 。 皮肤 血管 的 
异常 丰富 可 以 促进 结缔 组 织 和 骨 的 过 度 生长 ， 
出 现 面部 畸形 和 兰 柱 侧 凸 。 

2. 眼 部 症状 可 出 现 突 眼 和 青光眼 ， 有 


时 伴 有 脉络 膜 血 管 瘤 。 当 枕 叶 受累 时 患者 
现 同 2 性 偏 盲 。 
. 神经 系统 症状 主要 表现 为 疯 儿 发 


必 jr 血管 疙 对 侧 肢体 局 限 性 抽 摘 ,也 可 见 
全 身 大 发 作 和 复杂 部 分 性 发 作 , 抗 症 冯 药物 往 
往 无 效 -同时 也 可 伴 有 血管 症 对 侧 偏 竣 、 偏 盲 、 
偏 侧 感觉 障碍 以 及 偏 侧 肢 体 的 萎缩 。 可 有 智 
能 障碍 .行为 异常 

【 辅助 检查 】 

1. 影像 学 检查 

) 2 岁 以 后 颅骨 X 线 平 片 可 以 显示 颅 内 

与 脑 回 外 形 一 致 的 特征 性 双轨 状 钙化 灶 . 

2) 头颅 CT 扫描 可 见 颅 内 钙化 和 单 侧 脑 
萎缩 (图 18-5)。 

(3) 头颅 MRI 可 以 发 现 皮质 萎缩 . 软 脑 腊 
血管 瘤 静脉 衬 闭 塞 和 脉络 膜 静脉 扩张 。 

(4) DSA 可 见 皮 质 浅 静脉 缺乏 .静脉 实 充 
僵 缺 损 和 异常 扭曲 的 静脉 

(5) SPECT 早期 见 皮 质 高 灌注 ,后 期 为 低 
潍 注 

(6) PET 可 见 受 易 

2. 脑 电 图 检查 关 脑 半球 可 
动 减少 .波幅 降低 和 痢 样 放电 

【诊断 】 

根据 面部 上 典 
之 一 即 可 傅 诊 
和 脑膜 血管 

【治疗 】 

主 昌 是 对 钙 治 疗 ,控制 疾病 发 作 
痛 .青光眼 或 痊 柱 侧 机 


语 吾 言 障碍 


而 半球 代谢 减低 


受 和 见 背 党 活 


- 简 衔 酒色 扁平 血管 辣 
X 线 平 片 与 脑 回 外 形 
韶 等 有 助 于 诊断 


皮肤 血管 疙 可 用 激光 治疗 ,外 科 治 疗 的 指 征 丰 


图 18-4” 沿 三 叉 神经 第 | 支 分 布 的 
头面 部 扁平 血管 冯 


18-5 ”头颅 CT 显示 位 于 头面 
内 钙化 和 脑 萎缩 ( 


部 血管 疙 同 侧 的 颅 
与 到 18-4 为 同一 病例 ) 


, 伴 有 首 首 .青光眼 . 突 腿 ,对 侧 偏 癣 ,. 偏 身 萎缩 等 症状 
-和 致 的 双轨 状 钙化 , 头 CT 和 MRI 显示 钙化 . 脑 鞭 缩 


译 难 治 性 奖 


( 陈 ， 彪 ) 
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个 类 和 诊 浙 步 又 


涛 和 各 亚 型 的 特征 性 症状 
. 泊 型 和 复杂 型 的 临床 表现 
0. i 标准 是 什么 3 
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神经 系统 发 育 异常 性 疾病 (developmental diseases of the nervous system ) 也 称 神 经 系统 先天 
性 疾病 (congenital disease of the nervous system), 是 指 胎儿 在 胚胎 发 育 期 ,由 于 多 种 因 来 引起 的 获 
得 性 神经 系统 发 生 或 发 育 缺 陷 性 疾病 。 胚 胎 期 特别 是 奸 娠 前 3 个 月 ,是 神经 系统 发 育 的 关键 时 
期 ,胎儿 容易 受到 母体 内 、 外 环境 等 各 种 因 多 响 ,导致 不 同 程度 的 神经 育 隘 人 得 .迟滞 
或 缺陷 ,表现 为 出 生 后 神经 组 织 及 其 袖 头 的 被 腊 和 颅骨 的 各 种 畸形 和 功能 异常 。 神 经 系统 功能 
异常 的 症状 在 婴儿 出 生 时 即 可 出 现 , 也 可 在 出 生 后 神经 系统 发 育 的 过 程 中 逐渐 表现 出 米 ,严重 
者 可 能 导致 胎儿 流产 或 在 出 生 后 1 年 内 天 折 。 

本 组 疾病 的 病因 及 发 病 机 制 尚 不 完全 清楚 , 乡 为 遗传 和 环境 共同 导致 。 可 能 是 在 眙 儿 早 期 ， 
特别 是 在 胚胎 发 育 期 前 3 个 月 内 ,母体 内 .外 环境 各 种 有 害 因素 对 豚 胎 发 育 产 生 影响 。 有 害 因 
素 可 能 引起 基因 的 突变 或 染色 体 异 常 ,从 而 导致 神经 系统 发 育 异常 。 有 时 先天 性 因素 与 后 天 性 
习 素 共同 存在 。 

妊娠 期 常见 的 致 畸 因 素 包括 : 

1. 感染 “母体 受到 细菌 ,病毒 (风疹 病毒 常见 ) 螺 旋 体 或 原虫 竺 感染。 病原体 通过 胎盘 引 
起 胚胎 先天 性 感染 而 致 畸 , 如 先天 性 心脏 病 . 脑 发 育 异 常 . 脑 积 水 .白内障 及 先天 性 耳 八 等 。 

2. 药物 “肾上腺 皮质 激素 、 雄 性 激素 .地 西洋 类 抗 癌 药 .上 冶 药 和 抗 甲状 腺 药物 等 对 胎儿 
均 有 致 畸 可 能 。 

3. 辐射 ”妊娠 前 4 个 月 孕妇 接受 骨盆 及 下 腹部 放射 性 治疗 或 强烈 的 y 线 辐射 等 可 导致 胎 
儿 畸 形 ,以 小 头 畸 形 最 常见 - 

4. 躯体 疾病 孕妇 患 严重 贫血 .营养 不 良 . 异 位 胎盘 等 可 导致 胎儿 营养 障碍 ;频繁 惊 慨 发 
作 , 羊 水 过 多 导致 子宫 内 压力 过 高 ,使 胎儿 窘迫 缺 氧 ;糖尿 病 .代谢 障碍 等 都 能 直接 影响 胚胎 发 
育 ,导致 畸形 发 生 。 

5. 其 他 社会 心理 因素 “孕妇 焦虑 .忧郁 等 消极 情绪 及 吸烟 .醒酒 等 不 良 行为 习惯 均 可 能 对 
胎儿 的 发 育 造成 伤害 。 

本 组 疾病 的 主要 分 类 见 表 19-1: 

表 19-1 神经 系统 发 育 性 疾病 的 主要 分 类 
1 与 颅骨 疹 柱 畸形 相关 的 神经 疾病 
(1) 神经 管 闭合 缺陷 :颅骨 裂 . 闪 柱 询 及 相关 畸形 ,可 分 为 隐 性 和 显 性 两 类 
(2) 鼎 骨 , 痊 柱 畸形 ;如 狭 鼎 症 ,小 头 畸 形 .枕骨 大 和 孔 区 畸形 (扁平 颅 底 、 颅 底 问 陷 症 等 ) 寞 枢 椎 脱位 、 究 
枞 枕 化 .使 椎 融合 ,小脑 忆 桃 体 下 癌 及 先天 性 颅 此 缺损 等 
塞 .第 四 脑室 正中 孔 及 外 侧 孔 闭锁 等 导致 的 先天 性 脑 积 水 , 常 


2. 神经 组 织 发 育 缺 聊 
(1) 脑 皮 质 发 育 不 良 :如 脑 回 增 宽 、 脑 回 狭 小 , 脑 叶 萎缩 性 硬化 及 神经 无 异 位 等 
(2) 先天 性 脑 罕 遂 畸 形 (congenital porencephalia): 局 部 脑 皮 质 发 育 缺 隐 , 脑 室 向 表面 开放 估 淹 斗 状 ,可 
双 侧 对 称 发 生 
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(3) 及 且 体 发 育 不 民 : 及 用 体 部 分 或 完全 缺 如 , 常 伴 有 其 他 畸形 ,如 脑 积 水 .小 头 畸 形 及 颅 内 先天 性 脂 


肪 六 等 
(4) 爹 脑 畸 形 :如 脑 发 言 不良 (无 脑 畸 形 )、 先 天 性 脑 缺 失 性 脑 积 水 、 巨 脑 畸 形 、 左 右 半 球 分 裂 不 全 或 仅 
有 有- -个 月 


3， 吃 dE 并 
4 神经 外 于 记 : 
化 症 、 和 多 发 性 神 


(eerebral palsy) 
让 不 全 也 称 班 涯 构 准 光 (phakomatosis), 临 床上 称 神经 皮肤 综合 征 ,如 结 节 性 硬 
BE sj 
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颇 额 区 晨 形 是 发 生 于 颅 底 , 忧 骨 大 孔 和 上 位 颈椎 区 的 畸形 ,可 伴 或 不 伴 有 神经 系统 的 症状 
体征 ， 在 胚胎 发 育 过 程 中 ,此 处 神经 管 闭合 最 晚 , 故 最 易 发 生 先 天 性 畸形 。 包 括 颅 底 凹陷 证 、 扁 
平 鼎 底 .小 及 局 桃 休 下 疝 畸 形 和 颈椎 异常 (颈椎 融合 、 究 桦 枕 化 和 究 枢 椎 脱 位 ) 等 。 临 床上 以 前 
三 利 最 为 多 见 ,它们 可 单独 发 生 ,也 可 合并 存在 、 

-、 顾 底 回 阶 症 

顾 底 四 陷 症 (basilar invagination ) 是 临床 常见 的 颅 颈 区 畸形 。 主要 病变 是 以 枕骨 大 孔 区 为 主 
的 顾 底 骨 组 织 陷入 颅 腔 , 倪 椎 齿 状 突 上 移 并 进入 枕骨 大 孔 , 使 杭 骨 大 孔 狭 窄 ,后 颅 窒 变 小 ,导致 
脑 桥 、 延 笑 、 小 脑 、 颂 入 和 神经 根 受 斥 , 牵 拉 出 现 相应 的 神经 系统 症状 ,也 可 出 现 椎 动脉 供血 不 足 
的 表现 。 

[ 病因 及 发 病 宙 制 】 

根据 病因 分 为 以 下 两 类 ， 

1. 原 发 性 ”又 称 先天 性 颅 底 站 陷 症 , 为 先天 发 言 异常 所 致 ,多 合并 其 他 畸形 ,如 小 脑 扁桃 体 
下 问 .扁平 颅 底 、 中 脑 导 水 管 闭锁 、 脑 积 水 及 宾 枕 融合 等 。 

2. 继 发 性 ”又 称 获得 性 颅 底 站 陷 症 , 较 少 见 , 常 继 发 于 侈 偿 病 、 骨 软化 症 、 畸 形 性 骨 炎 (Paget 
病 )、. 类 风湿 关节 炎 及 申 状 旁 腺 功能 亢进 等 疾病 。 

本 病 主 要 是 由 于 枕骨 大 和 孔 狭 窗 . 颅 后 窝 变 小 ,导致 延 艇 .小 脑 ,高 位 颈 黎 \ 后 组 脑 神经 和 绒 神 
经 根 受 压迫 或 刺激 ,并 影响 椎 动脉 供血 ,从 而 出 现 相应 神经 系统 症状 和 体征 。 晚 期 常 出 现 脑 兰 
液 循环 障 但 ,梗阻 性 脑 积 水 和 颅 内 庄 增 高 。 

[ 临床 表现 】 

1. 多 在 成 年 后 起 病 ,缓慢 进展 ,可 因 头 部 突然 用 力 而 诱发 临床 症状 ,或 使 原 有 症状 骤然 加 
重 。 常 伴 有 短 颈 中 颈 后 发 际 低 、 后 颈 疼痛 .头颈 部 活动 不 灵 、 强 迫 头 位 以 及 身材 短小 等 特殊 
外 瑶 。 

2. 枕骨 大 孔 区 综合 征 的 症状 及 体征 

(1) 颈 神经 根 症 状 : 贷 顶 部 疼痛 ,活动 受 限 或 强直 。 一 侧 或 双 侧 上 上 肢 麻木 .无 力 、 肌 获 缩 、 胖 
反射 减低 或 消失 等 。 

(2) 后 组 脑 神经 损害 : 春 咽 困难 ,饮水 哈 咳 ,声音 电 哑 , 构 音 障碍 . 舌 肌 萎 缩 咽 反射 减弱 等 延 
稀有 麻 闸 症状 ,以 及 面部 感觉 减退 .听力 下 降 .角膜 反射 减弱 等 。 

(3) 上 位 须 散 及 延 散 损害 :四肢 轻 竣 , 锥 体 束 征 、 不 同 程度 的 感觉 障 得、 替 咽 及 呼吸 采 难 等 。 
位 有 延髓 . 疹 获 空洞 症 者 表现 为 分 离 性 感觉 障 但 . 

(4) 小 脑 损 害 : 以 眼 起 最 为 常见 ,晚期 可 出 现 小 脑 性 共 济 失调 ， 

(5) 椎 一 基底 动脉 供血 不 是 :发 作 性 肪 晕 . 显 心路 星 心 导出 汗 等 。 


笔 : 引 
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(6) 颅 内 不 增高 症状 :早期 一 般 无 高 鼎 压 , 晚 
期 因 脑 消 液 循环 障碍 而 出 现 头痛 .呕吐 和 视 乳 头 
水 肿 等 高 颅 内 压 症状 ,可 合并 小 脑 扁桃 体 下 疝 及 
冰 髓 空洞 症 等 。 

[ 辅助 检查 】 

颅 颈 侧 位 ,张口 正 位 X 线 平 片上 测量 枢 检 
具 状 突 的 位 置 是 确诊 本 病 的 重要 依据 。 肚 枕 线 
(chamberlain line ) 为 自 硬 肚 后 缘 至 枕骨 大 孔 后 缘 
的 连 线 (图 19-1), 齿 状 突 高 出 此 线 3mm 以 上 即 可 
确诊 ,高 出 0-3mm 为 可 疑 。 

头颅 CT 可 发 现 脑室 扩大 、 脑 积 水 等 异常。 
MRI 可 清楚 地 显示 中 脑 导 水 管 . 第 四 脑室 及 脑 二 图 19-1 颅 底 角 和 腾 枕 线 测量 示意 图 


A 人 根 至 蝶 迷 中 心 连 线 B. 蝶 粹 中 心 向 可 

eee eb oma ,中 脑 导 水 管 。 骨 大 孔 前 缘 连 线 ,两 线 所 形成 的 夹 胡 为 硕 底 角 

获 罕 及 延 链 月 髓 空洞 证 等 畸形 - C. 自 硬 胆 后 缘 硅 枕骨 大 筷 捕 缘 的 连 线 , 即 肌 枕 线 
【诊断 及 鉴别 诊断 】 


诊断 依据 :成 年 后 起 病 ,缓慢 进展 病程 ;@ 颈 短 、 后 发 际 低 , 颈 部 活动 受 限 ;@ 枯 上 骨 大 孔 区 


综合 征 的 症状 和 体征 ;@ 典 型 的 影像 学 改变 。 可 合并 Arnold-Chiari 畸形 .局 平 颅 底 和 密 桃 桦 脱 
位 等 畸形 


本 病 应 与 延髓 、 消 入 空 洞 症 ,后 颅 窒 或 袍 骨 大 和 孔 区 占 位 性 病变 ,多 发 性 硬化 及 脑 干 小脑 .后 
组 脑 神经 . 消 血 损伤 所 引起 的 疾病 相 鉴 别 CT 及 MRI 检查 (尤其 是 MRIT) 是 鉴别 诊断 的 重要 依据 。 
【治疗 】 
手术 是 本 病 唯一 的 治疗 方法 。 X 线 平 片 及 MRI 显示 了 畸形 ,但 无 临床 症状 或 症状 轻微 者 ,可 
观察 随访 。 临 床 症状 明显 目 进行 性 加 重 . 脑 疹 液 循环 受阻 . 颅 内 不 增高 、X 线 片 示 合 并 宴 枢 椎 脱 
位 者 是 本 病 的 手术 适应 证 。 手 术 可 解除 畸形 对 延 备 ,小 脑 或 上 位 颈 艇 的 压迫 ,重建 脑 脊 液 循环 
通路 ,加 固 不 稳定 的 枕骨 疹 椎 关节 等 . 


.扁平 颅 底 

扁平 颅 底 (platybasia) 是 颅 颈 区 较 常 见 的 先天 性 骨 了 畸形 , 系 指 颅 前 .中 .后 窝 的 颅 底部 位 , 特 
别 是 鞍 背 至 枕 大 孔 前 缘 处 , 自 颅 腔 向 上 凸 , 使 颅 底 变 得 扁平 , 蝶 骨 体 长 轴 与 枕骨 斜坡 构成 的 颅 底 
角度 变 大 超过 145° 。 常 同时 合并 颅 底 四 陷 症 , 多 为 原 发 性 先天 性 发 育 缺 陷 。 

扁平 颅 底 单独 存在 时 可 无 临床 症状 或 仅 有 短 颈 、 跨 状 颈 等 外 观 。 临 床 诊断 主要 根据 是 异常 
的 颅 底 而 。 颅 底 角 (basal angle) 是 指 颅骨 X 线 侧 位 片上 由 鼻 根 至 蝶 鞍 中 心 连 线 与 蝶 鞍 中 心 向 枕 
骨 大 了 筷 前 缘 连 线 所 形成 的 夹 角 (图 19-1), 成 人 正常 值 为 109。 ~145° ,平均 为 132° 。 颅 底 角 超过 
145” 对 扁平 颅 底 有 诊断 意义 

单纯 遍 平 颅 底 无 条 治疗 


由 


:、 小 脑 届 桃 体 下 关 果 展 
小 脑 扁桃 体 下 辣 崎 形 又 称 Amold-Chiani 蝴 形 ,是 一 种 先天 性 枕骨 大 孔 区 的 发 育 异常 , 颅 后 
寅 容积 变 小 ,小 脑 扁桃 体 , 延 骨 下 段 及 第 四 脑室 下 部 辣 和 人 贫 段 惟 管 内 ,造成 桃 大池 变 小 或 闭塞 、 
蛛网 膜 粘连 肥厚 等 
【 病因 及 发 病 机 制 
病因 尚 不 清 仿 ,可 能 与 奈 胎 第 3 个 月 时 神经 组 织 生长 过 快 或 脑 组 织 发 育 不 良 , 及 脑 字 系 统 
和 蛛网 膜 下 腔 之 间 脑 消 液 动力 学 亲 乱 有 关 。 小脑 记 桃 体 延长 与 延 入 下 自 和 第 四 脑室 下 部 成 全 
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副 及 瑞 下 等 后 组 脑 神 经 和 上 部 颈 神 经 牵 拉 下 移 ,枕骨 
大 扎 和 伯 上 段 检 管 用 | i 依循 环 受 阻 导致 梗阻 性 脑 积 水 。 本 病 常 伴 有 其 他 颅 颈 区 畸形， 
如 将 锰 和 闪 腊 膨 出 、 贷 椎 认 闪 佣 2 s 洞 症 .第 四 脑室 囊肿 和 小 脑 发 育 不 全 等 。 
临床 王 依据 畸 尼 的 特点 及 轻重 程度 可 分 为 四 型 : 

1. Chiari | 型 小脑 扁桃 体 及 下 晤 部 癌 至 椎 管内 . 延 艇 与 第 四 脑室 位 置 正常 或 轻 度 下 移 ， 
可 合并 痊 艇 空 润 着 .一 盘 不 作 有 痊 饥 背 膜 有 早出- 

2. Chiari 型 最 第 见 , 为 小 脑 、 延 笑 、 第 四 脑室 均 癌 至 椎 管内 ,第 四 脑室 正中 孔 与 导 水 管 
灯 连 狂 罕 造成 本 耻 [ 竹 广 积 水 . 多 华 有 次 能 次 膜 脱出 

3. Chiari 出 型 ”最 严重 .除开 型 特点 外 . 常 合并 上 颈 段 .顶部 脑膜 脱出 

4. Chiari IV 型 ”表现 为 小 脑 发 言 不 全 .不 向 下 方 移 位 . 

[ ] 

女性 乡 于 另 性 . 工 型 多 见于 儿童 与 成 人 ;下 型 多 见于 婴儿 ; 亚 型 多 在 新 生 儿 期 发 病 ; 型 军 
见 ,党 于 岗 儿 期 发 病 

贷 杭 部 疾 冯 常 为 首发 症状 , 华 有 开 杭 部 压痛 及 强迫 头 位 。 随 病情 进展 ,可 同时 出 现 以 下 几 
组 症状 : 

1. 人 OD 病理 征 阳性 等 锥 体 束 
征 , 感 党 隆 个 及 尿 便 | 全 8 空洞 症 时 可 出 现 相 应 的 症状 ,如 节 段 性 分 离 性 感觉 障碍 . 呼 
吸 内 难 及 括约肌 功能 障碍 等 。 

2. 脑 神 经 、 颈 神经 症状 ”后 组 脑 神经 受 损 可 出 现 耳 鸣 面部 麻木 .吞咽 困难 及 构 音 障碍 等 ; 
矣 神经 受 损 可 表现 为 手 部 麻 本 无 力 . 手 肌 鞭 缩 及 顶 下 部 疼痛 等 。 

3. 小 脑 症状 ”眼球 震 额 及 步 态 不 长 

4. 慢性 高 颅 压 症 状 ” 头痛 、 视 乳头 水 肿 等 . 

[ 辅助 检查 】 

首选 涉 顾 MRI 检 查 , 矢 状 位 可 清晰 直观 
地 显示 小 脑 届 桃 体 下 疝 和 继 发 骂 肿 、 脑 积 水 、 
兰 1 1 证 等 (图 19-2)。 头 颅 颈 权 X 线 片 可 
显示 枕骨 大 孔 区 .头颅 、 倾 椎 骨 的 畸形 ,如 颅 
裂 . 背 相 裂 . 究 槐 区 畸形 。 

【 诊断 与 鉴别 诊断 】 

根据 发 病 年 龄 .临床 表现 ,尤其 是 MRI 影 
像 党 表现 可 以 明确 诊断 

应 与 多 发 性 硬化 .次 髓 空洞 症 、 运 动 神经 
元 病 . 贷 惟 病 小脑 性 共 济 失调 等 易 混 活 疾病 
相 鉴 别 : 根据 本 病 特 征 性 的 MRI 表现 ,很 容 
易 与 上 述 疾 病 鉴 甸 

[ 治疗 】 

于 术 是 治疗 Arnold-Chiari 畸形 唯一 的 方 
法 ,其 日 的 是 解除 压迫 与 粘连 ， | 
床 诈 状 轻 或 仪 有 笑 枕 部 疼 首 .病情 稳 
着 治 疗 并 观察 ,有 梗 阴性 脑 积 水 者 需 行 脑 疹 液 
1 王 术 指 征 包 括 : 中 梗阻 性 脑 积 水 或 颅 图 19-2 ”小脑 扁桃 体 下 疝 畸 形 的 MRI 表现 
内 不 增 高 ;加 临床 症状 进行 性 加 重 ,有 明 昆 下 加 权 像 矢 状 位 显示 小 脑 扁桃 体 延长 和 
神经 系统 受 损 休 征 手术 方 法 允 采 用 桃 肯 成 栅 形 匣 入 枕骨 大 孔 和 绿 检 管内 ,合并 


形 让 入 优生 大 也 La 再 啊 、 迷 走 、 


和 但。 合 


wk 
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孔 扩 大 本 、 上 位 颈椎 板 切除 术 等 。 
第 二 节 脑 性 瘫痪 


疝 性 次 痪 (cerebral palsy) 是 指 婴 儿 出 生前 到 出 生 后 1 个 月 内 ,由于 各 种 原因 导致 的 非 进行 
性 脑 损害 综合 蕉 


上 脑 性 瘫 疾 的 发 病 率 为 1%e ~59%o, 我 国 脑 性 瘫 痰 的 发 病 率 为 1.89%o ~4%c- 

[ 病因 及 发 病 机 制 】 

让 性 瘫痪 的 病因 复杂 ,包括 遗传 性 和 获得 性 。 后 者 又 分 为 出 生前 .转生 期 和 出 生 ， 
部 分 患 儿 找 不 到 明确 的 病因 。 我 国 脑 性 次 痪 多 发 生 于 早产 、 低 出 生体 重 . 产 时 缺 氧 窒息 及 产后 
黄 着 的 婴儿 。 

1. 出 生前 病因 包括 胚胎 期 脑 发 言 畸 形 , 孕妇 媳 娠 期 间 重 症 感染 (特别 是 病征 感染 )、 严 重 
营养 缺乏 .外 伤 . 妊 娠 毒 血 症 糖尿病 及 放射 线 照 射 等 ,影响 了 胎儿 脑 发 育 导致 永久 性 的 脑 损害 。 

2. 围 生 期 病因 早产 是 脑 性 瘫痪 的 确定 病因 ;分 娩 时 间 过 长 .脐带 绕 贷 .胎盘 嘻 测 .前 置 胎 
盘 致 胎儿 脑 缺 氧 ; 产 伤 . 急 产 , 难 产 、 出 血性 疾病 所 致 的 颅 内 出 血 ;母子 血型 不 合 或 其 他 原因 引起 
的 新 生 儿 高 胆 红 素 血 症 所 致 的 核 黄 冶 等 均 可 引起 本 病 。 

3. 出 生 后 病因 包括 中 枢 神经 系统 感染 .中毒 . 头 部 外 伤 .严重 窒息 ,心跳 停止 .持续 惊 砍 、 
颅 内 出 血 及 不 明 原 因 的 急性 脑病 等 。 

4. 遗传 性 因素 ”一些 脑 次 患 儿 可 有 家 族 性 遗传 病史 。 父 母 近亲 结婚 以 及 在 家 族 中 出 现 脑 
竣 .智力 医 碍 或 先天 性 畸形 者 ,幼儿 发 生 脑瘫 的 几率 增高 。 

人 体 正常 肌 张 力 调节 及 姿势 反射 的 维持 有 束 于 皮质 下 行 纤维 抑制 作用 与 周转 1a 类 传人 纤 
维 易 化 作用 的 动态 平衡 。 当 脑 发 育 异常 使 皮质 下 行 纤维 束 受 损 时 ,下 行 抑制 作用 减弱 ,周围 传 
入 纤维 的 兴奋 作用 相对 增强 ,导致 痉挛 性 运动 障碍 和 姿势 异常 。 感 知 能 力 如 视 .上 听力 受 损 加 重 
患 儿 的 智力 发 育 低 下 ;基底 核 受 损 可 导致 手足 徐 动 症 ; 小 脑 损 害 可 发 生 共 济 失调 等 。 

【病理 】 

脑 损 害 可 广泛 累及 大 脑 及 小 脑 ,以 弥漫 性 大 脑 皮质 发 育 不 良 或 萎缩 性 脑 叶 硬 化 较为 常见 ， 
皮质 和 基底 核 有 分 散 的 大 理 石 样 瘦 痕 病灶 ;其 次 为 局 限 性 病变 ,包括 局 限 性 白质 硬化 和 巨大 脑 
穿 通 畸形 。 肉 眼 可 见 脑 回 变 罕 . 脑 沟 增 宽 等 ;显微镜 下 可 见 皮质 各 层次 的 神经 细胞 退行 性 变 、 神 
经 细胞 减少 白质 萎缩 .上 胶 质 细胞 增生 等 。 

病理 改变 可 分 为 两 类 :一 是 出 血性 损害 ,如 室 管 膜 下 出 血 或 内 出 血 , 多 见于 妊娠 不 足 32 
周 的 未 成 熟 胎儿 ,可 能 因为 此 期 脑 血 流量 相对 较 大 ,血管 发 育 不 完善 所 致 ;二 是 缺 血性 损害 ,如 
脑 白 质 软化 .皮质 凌 缩 或 萎缩 性 脑 叶 硬化 等 ,多 见于 缺 氧 窒息 的 婴儿 ， 

【分 类 】 

脑 性 瘫痪 的 病因 ,病理 和 临床 表现 复杂 多 变 , 分 类 方法 也 繁多 ， 

根据 病因 ,病理 可 分 为 ， 

1. 早产 儿 基质 ( 室 管 膜 下 ) 出 血 [ matrix (subependymal)hemorrhage in premature infants ] 是 
大 脑 半 球 Monro 孔 水 平 尾 状 核 附近 部 位 出 血 ,位 于 室 管 膜 下 细胞 生发 基质 中 , 常 累及 双 侧 且 不 
对 称 - 常见 于 胎 龄 20~35 周 的 低 体重 早产 儿 , 生 后 数 口 迅速 出 现 脑 切 能 障碍 ,呼吸 窘迫 , 伴 发 绀 、 
吸 哆 不 能 ,可 见 钢 门 脱出 及 血性 脑 疹 液 , 常 于 数 日 内 死亡 。 

2. 脑 性 痉挛 性 双 侧 瘫 (Litle 病 ) Litle (1862 年 ) 最 早 提出 缺 氧 一 缺 血 性 脑病 的 概念 ,后 称 
Little 病 。 脑 性 瘫痪 包括 惟 竣 、 双 侧 竣 、 四 肢 竣 .偏瘫 和 假 性 延 艇 性 麻痹 等 类 型 。 其 中 , 双 侧 瘫 是 
指 下 歧 较 重 的 四 上 及 瘫 


第 十 九 章 ”神经 系统 发 育 异 常 性 疾病 


3. 进展 性 运动 异常 ”可 以 包括 愉 儿 偏 竣 、 截 竣 和 四 肢 竣 ,先天 性 和 后 天 性 锥 体外 系 综合 征 ， 


先天 性 其 济 类 调 . 先 天 性 弛 # 

按 肌 紧张 .运动 姿势 异常 
痉挛 型 ” 术 多 见 . 

， 强 下 型 
个 动 型 

. 基 济 类 调 型 

. 肌 张 力 低下 型 

6. 混合 型 

【 临床 表现 】 

独 岂 繁多 .临床 表现 各 异 - 多 数 病例 在 出 生 数 月 后 家 人 试图 扶 起 时 才 发 现 异常 。 严 重 者 出 
生 后 数 日 内 即 可 出 现 吸 蚁 困难 、 角 马 反 张 抽 肉 强 直 等 症状 。 

遍 性 凌 痪 的 主要 临床 表现 是 运动 障碍 .主要 为 锥 体系 统 损伤 所 致 ,可 并 发 小 脑 . 脑 干 以 及 交 
员 伤 。 表 现 为 不 同 程度 的 瘫痪 、 肌 张力 增高 . 腿 反 射 亢进 和 病理 征 阳性 等 。 患 儿 可 伴 有 疯 
痢 发 作 .视力 障 候 .听力 障碍 、 行 为 异常 及 认 知 功能 异常 等 。 症 状 体征 随 年 龄 的 增长 可 能 会 有 所 
改善 ,是 脑 性 玫 次 区 别 于 其 他 逮 传 代谢 疾病 的 临床 特点 。 

1. 痉挛 型 ”是 脑瘫 中 最 常见 和 最 典型 的 类 型 . 约 占 脑瘫 患 儿 的 60%-70%。 包 括 截 次 型 .四 
及 次 型 . 信 次 型 和 双 侧 竣 型 。 为 大 脑 皮质 运动 区 和 锥 体 束 受 损 所 致 。 主 要 表现 为 肢体 的 异常 痉 
这 ,下 肢 阅 蛮 表现 为 前 刀 步 态 . 足 内 翻 或 外 翻 . 膝 关 节 、 髋 关节 屈曲 挛缩 等 ;上 肢 可 呈 拇 指 内 收 、 
半生 刷 昌 、 前 辟 旋 前 、 肝 届 曲 等 异常 体位 。 严 重 者 四 肢 强 直 , 常 伴 有 智能 低下 、 情 绪 及 语言 障 
得 和 疾 首 等 。 牵 张 反 射 亢进 是 痉挛 型 的 特点 .临床 检查 可 见 锥 体 束 征 。 

2. 强直 型 ”四肢 明 僵硬 状态 , 奈 张 反射 亢进 突出 ,做 被 动 运动 时 四 肢 届 伸 均 有 抵抗 , 常 们 有 
智能 ,情绪 .语言 等 障碍 以 及 斜视 、 流 省 等 。 此 型 实际 上 是 严重 的 痉挛 型 的 表现 。 

3. 不 随意 运动 型 ”又 称 手 足 徐 动 症 , 约 占 脑 性 瘫痪 的 20%, 表 现 为 难以 用 意志 控制 的 四 肢 、 
躯干 或 颜面 舞蹈 样 和 徐 动 样 的 不 随意 运动 ,有 时 伴 有 言语 障碍 。 见 于 新 生 儿 室 息 、 核 黄 癌 者 , 病 
变 累 及 基底 核 .小 脑 齿 状 核 等 锥 体外 系 。 

4. 共 济 失调 型 “” 约 占 脑 性 瘫痪 的 5%。 以 小 脑 功能 障碍 为 主要 特点 ,表现 为 腿 球 震 颤 ` 肌 
张力 低下 .肌肉 收缩 不 协调 、 步 态 不 稳 等 。 走 路 时 驱 干 不 稳 伴 头 部 略 有 节律 的 运动 ( 蹦 咒 步 态 ) 
可 伴 有 先天 性 白内障 智能 障碍 及 感觉 异常 等 。 

5. 肌 张 力 低 下 型 ”又 称 弛 缓 型。 表现 为 躯干 和 四 肢 肌 张力 明显 低下 ,关节 活动 幅度 过 大 ， 
运动 障 得 严重 ,不 能 紧 颈 和 维持 直立 体位 等 , 常 伴 有 智力 和 语言 障碍 。 


秘 麻 辛 等 类 型 。 


moOND- 


6. 混合 型 ” 脑 性 竣 痰 各 型 的 典型 症状 混同 存在 者 , 称 为 混合 型 。 
【 辅助 检查 】 


头颅 MRI、CT 检查 可 以 了 解 脑瘫 患 儿 颅 内 有 无 结构 异常 。 脑 电 图 对 确定 患 
癫 病 及 合并 癣 痛 的 风险 具有 意义 ; 脑 诱发 电位 可 发 现 幼儿 的 视听 功能 异常 。 这 些 
人 确 病因 ,提供 确诊 依据 ,判断 预后 和 指导 治疗 。 

【 诊断 及 鉴别 诊断 】 

月 前 尚 缺乏 特异 性 的 诊断 指标 ,主要 依 笔 临床 症状 和 体征 

我 国 (1988 年 ) 小 儿 脑 性 瘫痪 会 议 拟定 的 诊断 标准 是 : 

1. 贤 儿 期 出 现 中 枢 性 兰 痪 。 

2. 伴 有 智力 低下 、 言 语 障 人 得、 惊 腻 ,行为 异常 .感知 障碍 及 其 他 异常 、 

3. 而 除 外 进行 二 所 致 的 中 枢 性 瘫痪 及 正常 小 儿 一 过 性 运动 发 育 洲 后 。 

有 以 下 和 情 沈 应 高 度 釜 惕 脑 性 瘫痪 发 生 的 可 能 : 


和 儿 是 否 有 合并 
g 检 查 有 助 于 明 


E 天 


i 


第 十 九 章 ”神经 系统 发 育 异 常 性 疾病 


1. 早产 儿 、 低 出 生体 重 儿 .出 生 时 及 新 生 儿 期 严重 缺 氧 . 惊 威 , 颅 内 出 血 及 核 昔 

2. 精神 发 育 迟 清 .情绪 不 稳 . 易 惊 铠 等。 

3. 运动 发 育 迟 缓 ,有 肢体 及 躯干 肌 张 力 增 高 和 疼 挛 的 典型 表现 。 

4. 锥 体外 系 症状 伴 双 侧耳 余 及 上 视 麻 竟 

应 注意 与 以 下 疾病 鉴别 : 

1. 遗传 性 痉挛 性 截瘫 ”本 病 多 有 家 族 史 , 儿童 期 起 病 , 缓 慢 进 展 , 双 下 及 肌 张 力 增高 、 妥 反 
射 亢进 ,病理 征 阳性 、 可 有 弓形 足 畸 形 , 但 无 智能 障碍 。 

2. 共 济 失调 毛细 血管 扩张 症 ”又 称 Louis-Barr 综合 征 , 常 染 色 体 攻 
除 共 济 失调 、 锥 体外 系 症状 外 ,还 可 有 了 眼 结膜 毛细 血管 扩张 , 甲 胎盘 白 显著 

3. 小 脑 退 行 性 病变 “ 共 济 运动 障碍 的 表现 随 年 龄 增长 而 加 剧 可 帮助 鉴 和 加 

4. 婴儿 肌 营 养 不良 “ 可 有 进行 性 肌 姜 绪 和 肌 无 力 。 进 行 性 肌 萎缩 伴 再 体 肥 大 . 肝 脾 增 大 应 
考虑 糖 诛 贮 积 病 。 

【治疗 】 

尚 无 特别 有 效 的 疗法 。 可 采取 物理 疗法 .康复 训练 药物 治疗 和 手术 治疗 等 降低 痉 裤 肌肉 
的 肌 张力 ,改善 运动 功能 。 智 力 正常 的 患 儿 通 常 预后 较 好 。 闯 病 频 繁 发 作 可 敏 脑 缺 握 而 使 智力 
障碍 加 重 , 预 后 较 差 。 

1. 物理 疗法 和 康复 训练 

(1) 一 般 治疗 :加 强 护理 ,注意 营养 及 卫生 , 根据 患 儿 现 有 能 力 制 定康 复方 案 积极 康复 训 纤 
达到 最 大 限度 的 功能 改善 。 言 语 障碍 及 智能 不 全 者 加 强 语言 和 文体 音乐 训练 ,以 提高 智能 ; 运 
动 障碍 进行 理疗 、 体 疗 .按摩 ,以 改善 患 肢 的 运动 功能 。 

(2) 康复 治疗 :方法 主要 有 下 列 5 种 : 

1) 家 庭 康 复 : 包 括 正确 的 卧 姿 . 抱 姿 .运动 训练 . 头 部 稳定 性 .翻身 .坐位 .爬行 . 跪 立 站立 、 

走 \ 语 言 等 训练 。 

2) 特殊 教育 :在 特殊 学 校 .福利 院 .康复 机 构 中 ,对 不 能 适应 正常 学 校 教学 环境 的 脑瘫 儿童 
进行 特殊 的 教育 康复 形式 ,将 医疗 .康复 .教育 .抚养 等 融 于 一 体 。 

引导 式 教育 :是 一 种 集体 的 ,游戏 式 的 综合 康复 方法 , 患 儿 通 过 认识 和 感觉 交流 的 方式 ， 

受到 日 常生 活 中 的 各 种 刺激 ,逐渐 形成 功能 性 动作 与 运动 。 
4) 感觉 整合 训练 :是 指 人 体 器 官 各 部 分 将 感觉 信息 组 合 起 来 ,经 大 脑 的 整合 作用 ,对 身体 内 

外 知觉 作出 反应 。 

5) 音乐 治疗 :可 以 提高 患 儿 的 四 肢 协调 能 力 ,语言 表达 能 力 以 及 对 学 习 的 兴趣 和 积极 性 。 

2. 药物 治疗 ”疗效 有 限 。 主 要 是 对 症 治疗 ,如 籽 病 发 作者 可 根据 不 同类 型 给 予 相应 恰当 的 
抗 疾 痫 药物 ;下 上 肢 痉 挛 影 响 活动 者 可 试用 茶 海 索 . 巴 氮 芬 等 肌肉 松弛 药物 降低 肌 张 力 。 近 年 来 ， 
注射 治疗 痉挛 性 脑瘫 ,能 很 快 缓解 肌肉 痉挛 ,降低 肌 张 力 。 同 时 ,还 可 应 用 促进 脑 代 谢世 
脑 神经 细胞 营养 药物 ,以 利于 患 儿 神 经 功能 的 恢复 。 

3. 手术 治疗 

(1) 选择 性 养神 经 后 根 切断 术 (selective posterior rhizotomy ,SPR ): 其 治疗 机 制 为 选择 性 切断 
肌 梭 传人 神经 1 a 纤维 , 阻 断 消 髓 反 射 环 路 解除 肌 痉 挛 日 不 再 复发 ,而 肌 张 力 的 降低 并 不 影响 
运动 功能 。 手 术 最 住 年 龄 为 2~6 岁 , 以 痉挛 性 脑瘫 ,智力 接近 正常 . 肌 张 力 在 3 级 以 上 ,并 保持 
一 定 的 肌 力 和 运动 功能 者 为 宜 。 术 后 坚持 康复 训练 是 治疗 成 功 的 基本 条 件 。 

(2) 蛛网 膜 下 腔 持续 注入 巴 毛 芬 (continuous intrathecal baclofen infusion ,CIBI): 用 于 治疗 
谷 性 脑 竣 其 机 制 为 巴 氧 芬 与 消 艇 灰质 细胞 的 GABA-B 受 体 结 合 , 阻 止 兴 奋 性 神经 递 质 的 释放 ， 
从 而 减少 运动 神经 释放 兴奋 性 冲动 ,抑制 疹 髓 反射 ,消除 肌 痉 窑 。 对 不 宜 或 不 接受 SPR 手术 者 
可 应 用 CIBI 治疗 ， 
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(3) 矫形 外 科 手 术 : 对 于 因 关 节 守 挛缩 而 出 现 的 不 易 改 变 的 关节 畸形 及 肢体 痉 挛 ,经 长 期 治 
疗 运动 能 力 改善 不 大 者 可 行 肌 腿 切 开 、 移 植 或 延长 等 矫形 手术 ,以 恢复 肌 力 平衡 \ 松 解 癌 挛 软 组 
织 和 稳定 关 和 他- 


第 三 节 ”先天 性 脑 积 水 


先天 性 脑 积 水 (congenital hydrocephalus) 也 称 婴 儿 脑 积 水 , 是 由 于 脑脊液 分 沁 过 多 、 循 环 受 
阻 或 吸收 隘 碍 ,在 脑室 系统 和 蛛网 膜 下 腔 内 不 断 积 聚 增长 , 继 发 脑室 扩张 . 颅 内 压 增高 和 脑 实质 
鞭 缩 等 。 岗 儿 因 颅 颖 尚未 闭合 ,头颅 常 迅速 增 大 。 

【病因 及 分 类 】 

先天 性 脑 积 水 的 常见 病因 有 Chiar 畸形 下 型 .遗传 性 导 水 管 狂 罕 畏 形 、 胎 内 已 形成 的 后 颅 
窝 肿 冯 与 脉络 从 乳头 状 吗 及 产后 感染 如 己 形 虫 病 等 。 

临床 分 为 交通 性 脑 积 水 和 阻塞 性 脑 积 水 两 类 。 

1. 交通 性 脑 积 水 (communicating hydrocephalus) 脑脊液 能 从 脑室 系统 至 蛛网 膜 下 腔 , 但 脑 
痊 液 分 小 过 多 或 蛛网 膜 吸收 障碍 

2. 阻塞 性 脑 积 水 (obstructive hydrocephalus) 脑 将 液 循环 通路 上 的 某 一 部 位 受阻 所 致 的 
脑 积 水 ,多 伴 有 脑室 扩张 。 大 多 数 先 天 性 脑 积 水 为 阻塞 性 脑 积 水 。 常 见 病 因为 先天 性 导 水 管 
狭 宕 畸形 (中 脑 导 水 管 狭窄 、 分 又 .中 隔 形 成 或 导 水 管 周 围 胶 质 增生 ), 第 四 脑室 侧 孔 闭 锁 综合 征 
(Dandy-Walker 综合 征 )、 小 脑 扁桃 体 下 铅 i (Arnold-Chiari 畸形 ) 和 Galen 大 静脉 畸形 等 。 其 他 如 脑 
膜 脑 脱出 , 脑 穿 通 畸 形 .无 脑 回 畸形 等 也 可 并 发 脑 积 水 。 

【病理 】 

脑 积 水 病 理 特点 是 脑室 扩张 ,可 表现 为 第 三 脑室 以 上 或 侧 脑 室 的 扩张 ,也 可 以 是 全 脑室 系 
A 二 , 脑 回 平坦 , 脑 沟 消失 , 脑 白质 萎缩 明显 , 脐 腻 体 、 基 底 核 及 四 


短 体 最 易 受 到 损害 。 

【 临床 表现 】 

早期 可 不 影响 患 儿 的 生长 发 育 ,晚期 可 见 生 长 停滞 ,智力 下 
降 。 部 分 患 儿 脑 积 水 发 展 到 一 定时 期 自行 停止 进展 。 主 要 临床 表 
现 如 下 : 

1. 头颅 形态 异常 ” 头 围 异 常 增 大 是 本 病 的 最 重要 体征 。 患 
儿 头 磊 过 大 与 躯干 生长 比例 不 协调 , 呈 头 颅 大 ,颜面 小 .前 额 突出 、 
下 僻 尖 纳 的 容貌 (图 19-3)。 若 头 部 过 重 , 颈 部 难以 支撑 ,表现 为 重 
头 , 通 常 不 能 坐 或 站 立 。 

2. 颅 内 压 增高 ”婴儿 期 的 颅 颖 未 闭 对 颅 内 压力 有 一 定 的 组 
冲 作 用 ,但 随 着 脑 积 水 的 进行 性 发 展 , 颅 内 压 增 高 及 静脉 回流 受阻 19.3 “先天 性 脑 积 水 头 型 
征 复 显现 ,前 因 扩 大 张力 高 , 鼎 缝 裂 开 ,头皮 静脉 明显 怒 张 ,精神 叫 儿 头颅 大 ,颜面 小 ,前额 突 
萎靡 ,烦躁 不 安 . 尖 声 避 叫 等 ,严重 者 出 现 呕吐 或 氏 睡 。 颅 骨 变 蒲 ， 出 下颌 尖 细 .前 岗 扩 大、 头皮 
头发 稀少 , 呈 特 珠 头 形 , 吨 诊 时 可 出 现 破 谈 音 (MacEwen 征 ). 静脉 她 张 . 双 眼球 下 旋 、 上 部 

3. 神经 功能 障碍 ”如 果 第 三 脑室 后 部 的 松 果 休 侧 隐 帘 扩 。 巩膜 暴 吉 , 呈 "落日 征 ” 
张 明 显 ,压迫 中 脑 项 盖 部 可 出 现 眼 肌 麻 疗 , 类 似 帕 里 诺 综 合 征 
(Parinaud syndrome), 表现 为 双眼 球 下 旋 , 上 部 巩膜 暴露 .上 腿 球 下 半 部 被 下 恨 脸 盖 , 称 之 为 " 沙 
月 征 ”, 是 先天 性 脑 积 水 的 特有 体征 。 展 神经 麻 闸 也 较 和 常见、 晚期 患 儿 出 现 生 长 停滞 .智力 下 降 、 
嗅觉 .视力 减退 ,严重 者 时 阅 挛 性 瘫痪 、 共 济 失调 和 去 大 脑 温 下. 


有 
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【 辅助 检查 】 

1. 头 围 测量 头马 
同龄 儿 头 围 的 数 倍 。 头 
中 周 径 :为 最 大 头 围 , 自 
正常 新 生 儿 头 周 径 为 33 
月 每 月 增加 1.2~1.3cm。 
矢 状 线 至 枕 外 粗 隆 连 线 自 
孔 经 前 办 连 线 。 

2. 影像 学 检查 “中 头颅 平 片 : 颅 腔 扩大 ， 
鼎 骨 变 薄 , 颅 缝 分离 ,前 后 向 扩大 。@ 头 鼎 
CT: 梗 阻 性 脑 积 水 可 见 脑室 系统 扩大 , 脑 实质 
显著 交通 性 脑 积 水 时 鞍 上 池 等 基底 池 增 
大 ,人 额 顶 区 蛛网 膜 下 腔 增 宽 。 脑 室 周 于 钙化 常 
R 巨 细胞 病毒 感染 , 脑 内 广泛 钙化 常 为 弓形 
虫 感染 - 国 MRI 检查 :可 以 清晰 地 从 冠状 面 、 

和 横断 面 显示 颅 脑 影 像 ,发 现 畸 形 结构 
和 脑室 系统 阻塞 部 位 ,为 明确 脑 积 水 的 病变 
位 与 性 质 提供 了 直接 的 影像 依据 。 如 侧 
室 额 角 膨 出 或 呈 圆 形 (冠状 面 ). 三 脑室 呈 气 
状 、 脐 孚 体 升 高 ( 矢 状 面 ) 等 (图 19-4)。 
[ 诊断 及 鉴别 诊断 ] 
根据 婴儿 出 生 后 头颅 明显 快速 


1 显著 增加 , 可 为 正常 
和 测量 一 般 测 三 个 径 : 
眉 间 至 枕 外 粗 隆 间 。 
~35cm, 出 生 后 头 6 个 
@ 前 后 径 : 自 眉 间 沿 
长度。@ 横 径 : 两 耳 


Er 


际 


曾 大 .前 


印 诊 破 壶 音 以 及 头 围 测量 明显 增 大 等 诊断 不 难 。 
确 病因 。 

本 病 应 注意 与 以 下 疾病 如 巨 脑 症 , 斧 偿 病 . 婴 
确诊 断 。 

【治疗 】 


本 病 的 治疗 包括 手术 治疗 和 药 
以 降低 本 病 的 发 病 率 。 

1. 手术 治疗 

(1) 病因 治疗 :解除 梗阻 的 


(2) 减少 脑脊液 形成 :如 侧 

(3) 脑 将 液 分 流 术 : 常 采 放 
术 等 。 

2. 药物 治疗 ”主要 用 于 减 
术 治 疗 的 辅助 治疗 ,不 宜 长 期 使 用 。 
中 毒 ; 亦 可 选用 帘 
可 试用 糖 皮 质 激素 


秽 室 脉络 从 切除 术 
侧 脑 


秃 扩 大 或 脱出 ,特殊 头 型 、 颅 内 奈 增 证 


掀 治 疗 , 以 手术 治疗 为 主 。 


是 主要 治疗 手段 ,尤其 是 对 有 进展 的 脑 积 水 
病因 是 理想 的 治疗 方法 ,可 采 月 
脑室 正中 孔 切 开 或 成 形 术 ,枕骨 大 孔 先 天 性 畸形 者 可 作 颅 后 窒 及 上 颈椎 椎 板 切 除 减 压 术 等 。 


少 脑 将 液 的 分 泌 或 增加 体内 水 分 的 排出 ,一般 作为 哲 时 对 症 或 手 
首选 乙酰 唑 胺 ,可 抑制 脑 兰 液 分 泌 , 但 此 药 可 引起 代谢 | 
脱水 药物 与 利尿 药物 ,如 二 名 


图 19-4 先天 性 脑 积 水 MRI 表现 


双 侧 侧 脑 室 明 显 扩大 , 领 角 和 杭 角 脱出 辐 钝 ， 


脑 实质 变 注 , 脑 沟 变 浅 


症状 、 洲 日 征 、 
头颅 CT、MRI 检查 可 人 确诊 本 病 并 可 进一步 明 


可 


儿 硬 膜 下 血肿 等 相 鉴 别 。 CT 或 MRI 可 帮助 明 


= 好 产 前 诊断 和 选择 性 终止 妊娠 ， 


更 应 手术 治疗 ,包括 : 
大 脑 导 水 管 成 形 术 或 扩张 术 , 第 


A 
等 。 


内 欧 脉 分 流 术 . 侧 脑室 腹腔 分 流 术 及 侧 脑 室 心房 分 流 


醇 \ 叶 赛 米 等 ,降低 颅 内 压 ; 对 有 蛛网 膜 粘连 


(于 机 ) 


第 十 九 章 ”神经 系统 发 育 异 常 性 疾病 


据 是 什么 3 
有 何 意义 ? 
其 MRI 特征 是 什么 ? 


:人 民 卫 生出 版 社 ,2012. 


4 Ropper AH Samucls MA.Adams and Victor’s Principles of Neurology. 9th ed. New 


York: NeGraw-l ill, 2000. 


幅 


概 述 


滞 申 占 人 生 1/3 的 时 间 , 是 维持 机 体 健康 必 不 可 少 的 生理 过 程 ,只 有 在 具有 良好 有 睡 虑 的 基础 
上 才能 更 好 地 保证 生活 质量 .完成 各 种 社会 活动 。 引 起 睡眠 障碍 的 原因 很 多 ,包括 牛 再、 心理 、 
环境 因素 .精神 疾病 .躯体 疾病 以 及 在 治疗 疾病 的 过 程 中 所 用 的 药物 等 。 常 见 的 睡 暇 麻 得 性 疾 
病 有 失眠 症 .阻塞 性 睡眠 呼吸 暂停 综合 征 不安 腿 综 合 征 ,发 作 性 睡 病 、Kleine-Levin 综合 征 . 梦 
游 . 夜 惊 及 夜 尿 症 等 。 

【 睡眠 的 生理 】 

人 类 正常 睡眠 分 两 个 时 相 , 即 快速 眼 动 相 (rapid eye movement, REM) 和 非 快 速 眼 动 相 (non- 
rapid eye movement, NREM)。 睡 眠 开始 首先 进入 NREM ,经 过 一 段 时 间 后 进入 REM ,在 整个 睡 
眠 周期 中 NREM 和 REM 睡眠 交 蔡 进行 ,一 般 每 夜 4~6 个 交替 周期 ,其 中 NREM 占 75%~80%， 
REM 睡眠 占 20%~25%。 根据 睡眠 深度 和 脑 电 图 慢 波 程度 ,NREM 可 分 为 4 期 ,由 浅 入 深 依次 为 : 
1 期 (入 睡 期 ).2 期 ( 浅 睡 期 )3 期 (中 度 睡眠 期 ).4 期 (深度 睡眠 期 ), 也 称 为 慢 波 睡眠 。 多 导 睡 眠 
图 (polysomnogram ,PSG) 是 诊断 睡眠 障碍 的 较 客 观 证 据 , 主 要 记录 以 下 指标 : 腿 动 电 网 (EOG)、 
脑 电 图 (EEG)、 肌 电 图 (EMG). 心 电 图 (ECGC). 口 瞄 气 流 、 胸 腹 运 动 .体位 、 氧 饱和 度 等 。EEG 可 由 
不 同 频率 的 脑 波 组 成 :包括 慢 波 (0~1Hz)、 8 (1~4Hz)、 9 (4~7Hz)、 a (7~11Hz)、o (11~14Hz)、B， 
(14~20Hz)、B X20~35Hz) 及 y (35~60Hz). 此 外 ,纺锤 波及 K- 复 合 波 提 示 2 期 睡眠 或 慢 波 的 开始 。 
NREM 的 特征 是 全 身 代谢 减 慢 .对 外 界 的 反应 减少 ,EEC 出 现 慢 波 .纺锤 波及 K- 复合 波 ,EMG 显 
示 肌 肉 活动 减少 ;REM 的 特征 是 自主 神经 不 稳定 , 肌 张 力 进一步 降低 ,各 种 感觉 功能 明显 减退 ， 
EEG 表现 与 NREM 1 期 相似 .出 现 快 节律 波 夹杂 有 锯齿 状 波 和 9 波 ,EOG 出 现 各 方向 的 快速 眼 
动 ,EMC 中 肌肉 活动 减少 或 消失 ,此 期 易 出 现 血 流动 力学 异常 。 

控制 睡眠 的 解剖 结构 有 网 状 上 行 激活 系统 、 中 缝 核 . 孤 束 核 , 蓝 斑 .丘脑 网 状 核 、 下 丘脑 及 额 
叶 眶 面皮 质 等 。 与 睡眠 有 关 的 神经 递 质 有 乙酰 胆 碱 .多 巴 胺 、5- 拳 色 胺 、 崩 上 腺 素 、y- 氨基 丁 酸 
等 。 各 种 原因 造成 这 些 解剖 结构 的 破坏 和 递 质 传递 功能 障碍 均 能 导致 睡眠 障碍 。 


第 一 节 失 眠 症 


失眠 症 (insomnia) 是 以 入睡 和 (或 ) 睡眠 维持 困难 所 致 的 睡眠 质量 或 数量 达 不 到 开 
求 而 影响 摇 天 社会 功能 的 一 种 主观 体验 ,是 最 常见 的 睡眠 障碍 性 疾患 。 失 眠 症 的 患 病 率 很 高 ， 
欧美 等 国家 患 病 人 率 在 20%~30%, 在 中 国 香港 进行 的 一 项 研究 发 现 ,失眠 的 发 病 率 在 5.9% 左右 。 

【诊断 】 

日 前 国际 上 对 失眠 症 诊断 有 三 个 标准 , 即 美国 睡眠 医学 学 会 (AASM ) 制定 的 睡眠 障碍 国际 
分 类 (Jnternational Classification of Sleep Disorders ,ICSD-2) .美国 精神 病 学 会 (APA) 制定 的 《 精 
神 隘 得 诊断 和 统计 手册 》 第 4 版 (Diagnosis and Statistical Manual,4th edition,DSM- TV ) 及 世界 山 
生 组 织 (WHO) 制 定 的 疾病 的 国际 分 类 (International Classification of Diseases, 10th edition ,ICD- 
10) 根据 国际 标准 ,国内 制定 了 中 国 精 神 障 碍 的 分 类 与 诊断 标准 (Chinese Classification of Mental 
Disorders,3th edition, CCMD-3)。 各 个 诊断 标准 不 尽 相 同 ,但 有 以 下 共同 总 : 
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1. 患者 主诉 有 失眠 ”包括 入睡 困难 (卧床 30 分 钟 没 有 人 睡 ) 易 醒 频繁 觉醒 (每 夜 超过 2 
次 ) 多 和 梦 . 早 醒 或 本 后 再 次 人 睡 超过 30 分 钟 ,总 睡眠 时 间 不 足 6 小时。 有 上 述 情况 1 项 以 上 , 同 
时 作 和 有 多 梦 .本 后 有 头 昏 .乏力 等 不 适 症状 -。 

2. 社会 功能 受 损 ”白天 有 头 氏 .乏力 ,精力 不 足 、 疲 劳 、 错 错 欲 睡 及 注意 力 不 集 中 等 症状 , 严 
重 者 出 现 认 知 能 力 下 降 从 而 影响 工作 和 学 习 。 

3. 上述 情况 每 周至 少 3 次 .持续 至 少 1 个 月 。 

4. 排除 各 种 神经 .精神 和 身体 疾病 导致 的 继 发 性 失眠 。 

5. PSG 作为 失眠 的 客观 指标 ,睡眠 潜伏 期 超过 30 分 钟 ;实际 睡眠 时 间 每 夜 少 于 6 小 时 ; 夜 
间 和 冤 本 时 间 超 过 30 分钟。 

根据 失眠 持续 时 间 将 失眠 分 为 短暂 性 失眠 (1 周 内 ) 急 性 失眠 (1 周至 1 个 月 )、 亚 急性 失眠 
(1~6 个 月 ) 和 和 9 6 个 月 以 上 ): 一 般 短 暂 性 失眠 多 由 于 各 种 原因 引起 ,如 短暂 性 精 
神 因 素 .环境 因素 及 时 差 等 原因 ,这 些 原 因 的 失眠 症 经 过 一 段 时 间 的 调整 可 以 完全 恢复 。 长 期 
失眠 多 由 于 心理 因素 .长 期 从 事 夜 班 .生活 不 规律 及 长 期 饮酒 等 因素 导致 。 | 

【 治疗 】 

失 腿 症 的 治疗 包括 非 药物 治疗 和 药物 治疗 - 

1. 睡眠 卫生 教育 和 心理 治疗 ”首先 让 患者 了 解 一 些 睡 眠 卫生 知识 ,消除 失眠 带 来 的 疏 惧 ， 
养 成 良好 的 睡眠 习惯 ,合理 安排 睡眠 时 间 。 尽 量 不 要 饮酒 ,午后 和 晚间 不 要 饮 茶 或 含 咖啡 因 的 
饮料 。 多 做 一 些 体育 活动 。 对 于 比较 严重 的 失眠 患者 可 进行 睡眠 行为 的 控制 :有 睡意 时 方 上 床 
睡觉 ;不 要 在 床上 做 与 睡眠 无 关 的 事 如 看 书 、 看 电视 等 ;白天 尽量 不 要 午睡 ; 睡 前 2 小 时 避免 做 
剧烈 的 体育 运动 ,如 果 上 床 后 15~20 分 钟 仍 未 入 睡 则 起 床 到 另外 房间 做 一 些 其 他 事情 ,有 睡意 
时 再 回 ;无 论 在 夜 问 睡 卢 多 入, 早晨 应 定时 起 床 等 。 此 外 睡 前 适当 进食 可 以 帮助 人 睡 。 其 他 还 
有 一 些 物 理疗 法 ,如 磁 疗 、 超 声波 疗法 、 音 乐 疗法 、 推 拿 . 按 摩 和 针灸 等 疗法 。 

2. 药物 治疗 ”由 于 睡眠 药物 多 数 长 期 服用 会 有 药物 依赖 及 停 药 反弹 ,原则 上 使 用 最 低 有 效 
剂 基 .间断 给 药 (每 周 2~4 次 ) 短 期 用 药 (常规 用 药 不 超过 3~4 周 )\ 减 药 缓慢 和 逐渐 停 药 (每 天 减 
掉 原 药 的 25% )。 

治疗 失眠 症 的 药物 包括 第 一 代 巴 比 妥 类 、 第 二 代 茶 二 氮 草 类 及 第 三 代 非 葵 二 氮 草 类 。 巴 比 
妥 类 目前 很 少 用 于 失眠 症 的 治疗 , 仍 有 使 用 的 是 司 可 巴 比 妥 。 葵 二 氮 草 类 药物 是 目前 使 用 最 广 


泛 的 催眠 药 , 此 类 药物 可 缩短 人 睡 时 间 减少 觉醒 时 间 和 次 数 . 增 加 总 睡眠 时 间 ,是 安全 性 、 耐 受 


性 较 好 的 催眠 药 。 缺 点 是 比较 容易 形成 药物 依赖 , 停 药 反 跳 和 记忆 力 下 降 等 ,但 一 般 短期 使 用 
不 会 出 现 药物 依赖 。 此 类 药 根据 半衰期 长 短 分 为 3 类 :中 短 效 类 (半衰期 <6 小 时 ): 常 用 的 有 三 
哗 仑 .号 达 哗 仑 .去 羟 西 洋 .省 蔡 哗 仑 等 ,主要 用 于 入 睡 困 难 和 醒 后 难以 人 睡 ;@ 中 效 类 (半衰期 
6~24 小 时 ): 常 用 的 有 蔡 马 西洋 . 劳 拉 西洋 、 艾 司 唑 仑 . 阿 普 哗 仑 .氨氮 平等 ,主要 用 于 睡眠 浅 、 易 
醒 和 晨 起 需要 保持 头脑 清醒 者 ;@ 长 效 类 (半衰期 24 小 时 以 上 ): 常 用 的 有 地 西洋 . 毛 硝 西洋 、 俏 
基 西 举 . 气 硝 西 洋 、 握 西洋 等 ,主要 用 于 早 醒 。 长 效 类 起 效 慢 ,有 抑制 呼吸 和 次 日 头 异 、 无 力 等 不 
良 反应 。 | 

新 型 非 茶 二 氮 草 类 催眠 药 包括 佐 匹 克隆 ( zopiclone)\ 唑 吡 址 (zolpidem) 和 扎 来 普 隆 (zaleplon) 
等 ， 这 类 药物 具有 起 效 快 .半衰期 短 .次 晨 没 有 宿 醉 症状 ,药物 依赖 和 停 药 反 跳 少 等 优点 ,是 目 
前 推 存 为 治疗 失眠 的 一 线 药物 。 

其 他 药物 如 袖 黑 激 素 . 抗 焦 虚 药物 . 抗 抑郁 药物 .中 药 等 对 失眠 症 也 有 一 定 的 疗效 。 


第 二 节 ”发 作 性 睡 病 


发 作 性 睡 病 narcolepsy ) 是 一 种 原因 不 明 的 得 性 睡 虐 说 但 . 临 床上 以 不 可 控 制 的 病理 性 
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睡眠 、 独 倒 发 作 ,、 睡 眠 竣 痪 和 睡眠 幻觉 四 大 主 征 为 特点 。 发 病 率 各 国 报 道 不 一 ,欧美 大 约 为 
0.29ie ~1%o, 日 本 为 1%o ~5%o, 以 色 列 仅 为 0.002%e, 我 国 目 前 没有 该 病 的 流行 病 学 资料 |。 

【病因 】 : 

目前 仍 不 清楚 ,但 有 遗传 易 感 倾 向 ,少数 报道 有 逐 代 传递 倾向 。 患 者 的 一 级 亲 届 中 患 病 
危险 是 正常 人 的 10~40 倍 。 易 感 基因 位 于 6 号 染色 体 上 的 人 白细胞 抗原 (HLA) 等 位 基因 
DQA1*0102、DQB1*0602、DRB1*1501: DRB1*1501 与 某 些 自身 免疫 疾病 有 关 , 也 有 人 认为 发 作 
性 睡 病 是 一 种 自身 免疫 性 疾病 ,但 这 一 观点 有 待 于 进一步 证 实 

此 外 ,情绪 压力 ,疲劳 .过 饱 等 也 是 发 作 性 睡 病 的 诱发 因素。 

【 发 病 机 制 】 

发 作 性 睡 病 的 病理 生理 学 基础 是 REM 睡眠 异常 , 即 在 觉醒 时 插入 了 REM 睡 距 。 全 究 表明 ， 
脑 干 的 某 些 区 域 与 REM 睡眠 的 调节 有 关 , 蓝 斑 的 去 甲骨 上 腺 素 能 神经 元 和 中 颖 背 核 的 5- 源 色 
胺 能 神经 元 在 REM 睡眠 和 NREM 睡 距 转换 中 起 重要 作用 ,分 别 被 称 为 REM" 开 ”和 “ 关 " 神 经 元 。 
发 作 性 睡 病 与 “ 开 ” 和 “ 关 ” 神经 元 之 间 的 功能 失衡 有 关 。 此 外 “REM- 开 ” 神 经 元 不 仅 对 REM 
睡眠 有 启动 作用 ,而 且 有 侧 支 投射 经 延 芯 到 誉 艇 来 抑制 运动 神经 元 ,造成 肌肉 竣 痪 ,形成 独 倒 发 
作 。 其 他 一 些 活性 物质 也 参与 了 REM 的 调节 ,特别 是 多 巴 胺 能 神经 元 能 促使 觉醒 。 

近年 来 ,食欲 素 (orexin) 与 发 作 性 睡 病 的 关系 令 人 瞩目。 食欲 来 是 下 丘脑 的 食欲 类 能 神经 
元 分 泌 的 一 种 神经 肽 。 脑 峭 液 中 食欲 素 水 平 降低 可 能 是 发 作 性 睡 病 的 一 项 敏感 及 特异 的 指标 。 

【 临床 表现 】 

临床 以 病理 性 睡眠 、 狸 倒 发 作 、 睡 眠 瘫痪 睡眠 幻 觉 及 自动 行为 为 主要 表现 。 通 常 于 10~30 
岁 起 病 ,很 少 在 5 岁 以 前 和 50 岁 以 后 发 病 , 男 . 女 发 病 率 差别 不 大 。 

1. 病理 性 睡眠 ”也 称 为 白天 过 度 嗜 睡 症 (excessive daytime sleepiness ,EDS), 是 发 作 性 睡 病 
的 主要 症状 ,表现 为 白天 突然 发 生 不 可 克制 的 睡眠 发 作 ,可 以 发 生 在 静 息 时 ,也 可 以 在 一 些 运 动 
如 上 谍 、 驾 车 乘坐 汽车 .看 电视 等 情况 下 发 生 , 其 至 在 吃饭 .走路 , 洗 灌 时 都 可 能 发 生 。 唾 眼 持 
续 时 间 从 几 分 钟 到 数 小 时 不 等 。 与 正常 人 疲劳 时 的 睡眠 不 同 , 它 不 能 被 充分 的 睡眠 所 完全 缓解 。 
随 着 时 间 的 推移 或 年 龄 的 增长 ,症状 可 以 减轻 但 不 会 消失 。 患 者 可 以 出 现 反应 能 力 下降 .记忆 
力 减 退 ,严重 时 可 以 出 现 失眠 . 易 醒 .烦躁 .焦虑 及 抑郁 等 症状 。 

2. 猴 倒 发 作 ”是 本 病 的 特征 性 症状 ,具有 诊断 价值 .出 现 于 病理 性 睡眠 之 后 的 数 月 到 数 年 ， 
表现 为 在 觉醒 时 突然 躯体 随意 肌 失 去 张力 而 摔 倒 ,持续 几 秒 钟 , 偶 可 达 几 分 钟 ,无 意识 严 失 ,这 
与 疾病 的 失 神 发 作 不 同 。 大 笑 是 最 常见 的 诱因 ,生气 ,愤怒 . 轴 惧 及 体育 活动 也 可 诱发 。 

3. 睡眠 瘫痪 发 生 于 刚刚 入 睡 或 刚 觉醒 时 数秒 钟 到 数 分 钟 内 ,表现 为 肢体 不 能 活动 ,不 能 
言语 ,发 作 时 意识 清楚 ,患者 常 有 泪 死 感 ,这 种 发 作 可 以 被 轻微 刺激 所 终止 。 

4. 睡眠 幻觉 ”此 症 不 常见 .出现 于 睡眠 到 觉醒 之 间 的 转换 过 程 中 ,也 可 发 生 于 睡眠 开始 时 。 
幻觉 内 容 包 括 视听 .触觉 的 成 分 ,常常 有 类 似 于 梦境 般 的 稀奇 古怪 的 内 容 。 

此 外 ,36%~63% 的 发 作 性 睡 病 患者 可 产生 自动 行为 , 即 患者 在 看 似 清醒 的 状态 下 出 现 漫 无 
目的 的 单调 重复 的 动作 , 涡 与 疾病 复杂 部 分 性 发 作 和 失 神 发 作 相 鉴 别 。 其 他 症状 可 有 睡眠 时 


不 自主 肢体 运动 ,夜间 睡眠 不 安 ,记忆 力 下 降 等 。 有 些 患 者 伴 有 肥胖 , 震 与 青少年 嗜 星 食 食 证 
(Kleine-Levin 综合 征 ) 鉴 别 。 
【诊断 】 


日前 发 作 性 咀 病 的 诊断 标准 为 : 

1. 嗜睡 感觉 肌 无 力 

2 和 白天 频繁 小 肯 或 突然 进入 睡 中 的 症状 持 绪 至 少 3 个 月 。 

3. 独 倒 发 作 

4， 相 关 症 状 还 包括 唾 虹 冶 痪 . 攻 眠 幻 党 .自动 行为 . 夜 问 频繁 觉 本 
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5. PSG 证 实 下 述 一 项 以 上 睡眠 潜伏 期 <10 分 钟 ;REM 睡眠 潜伏 期 <20 分 钟 ;多 次 小 睡 
潜伏 其 实验 (MSLT) 平 均 潜伏 期 <5 分 钟 ; 出 现 两 次 或 两 次 以 上 睡眠 始 发 的 REM 睡眠 。 

6. HLA 检测 证 实 DQB1*0602 或 DR2 阳性 。 

7. 临床 症状 不 能 用 躯体 和 精神 方面 疾病 解释 。 

8. 可 以 伴 有 其 他 睡 眼 障 碍 .如 周期 性 肢体 运动 障碍 或 中 枢 性 或 外 周 性 睡眠 呼吸 暂停 ,但 不 
足以 引起 以 上 症状 的 主要 原因 - 

上 述 8 项 中 加 符合 第 2 和 第 3 两 项 .或 符合 1.4.5 和 7 项 , 均 可 诊断 。 

【 鉴别 诊断 】 

诊断 发 作 性 睡 病 时 寺 与 下 列 疾病 相 鉴 别 : 

1. 特 发 性 睡眠 过 多 症 ” 常 缺乏 与 快速 眼 动 睡眠 相关 的 表现 ,如 发 作 性 镶 倒 、 睡 眠 瘫 痰 、 入 睡 
前 纠 这 等 ,无 发 作 性 睡 病 的 多 次 小 睡 潜伏 期 试验 表现 。 

2. Kleine-Levin 综合 征 ” 为 一 种 原因 不 明 的 青少年 嗜睡 贪 食 症 。 周期 性 发 作 性 睡眠 过 多 ， 
睡 眶 时 间 过 长 ,可 持续 数 天 到 数 周 . 常 有 醒 后 兴 奋 、 躁 动 、 冲 动 等 精神 症状 ; 伴 善 饥 多 食 。 每 年 发 
作 可 达 3~4 次 ,起 病 多 在 10~20 岁 , 男 性 较 多 ,成 年 后 可 自 愈 。 

3. 复杂 部 分 性 疗 痛 发 作 ”由 于 50% 左右 的 发 作 性 睡 病 患者 可 出 现 自动 行为 和 遗忘 ,容易 
被 误诊 为 首 痫 。 阁 首 没有 不 可 控制 的 睡 暇 和 镁 倒 发 作 , 多 导 睡 眼 图 有 利于 鉴别 。 

4. 其 他 ”还 需要 与 低 血 粮 反 应 性 发 作 性 睡 病 、 低 血 钙 性 发 作 性 睡 病 . 脑 二 肿瘤 所 致 的 发 作 
性 睡 病 鉴别 。 

治疗 】 

发 作 性 睡 病 忠 者 首先 河 保 持 生 活 规 律 、 养 成 良好 的 睡 虑 习惯, 控制 体 重 ,避免 情绪 波动 \ 白 
天 有 意 安 排 小 苞 以 减轻 症状 。 其 次 ,应 尽 基 避免 较 有 危险 的 体育 活动 ,如 登山 、 游 泳 ,驾车 及 操 
作 机 械 等 。 同 时 还 要 对 患者 进行 心理 卫生 教育 .特别 是 青少年 患者 ,容易 造成 较 大 的 心理 压力 ， 
故 应 加 强 对 本 病 的 知识 普及 。 

药物 治疗 包括 传统 的 中 枢 兴 奋 剂 和 新 型 中 枢 兴奋 剂 。 

传统 的 中 枢 兴 奉 剂 有 苯丙胺 (amphetamine， 安 非 他 明 )、 哌 甲 酯 (methylphenidate， 利他 林 )` 马 
三 | 暴 ( mazindol) 和 匹 莫 林 (pemoline) 等 。 这 类 药物 能 促进 突 触 前 单 胺 类 递 质 的 释放 和 抑制 再 摄取 ， 
也 能 增强 食欲 素 的 兴奋 作用 。 但 这 类 药物 不 良 反应 较 大 ,特别 是 长 期 使 用 容易 产生 药物 耐 受 和 
成 疗 , 使 用 时 应 予以 注意 。 

折 型 中 枢 兴 奋 剂 一 一 英 达 非 尼 (modafinil )。 该 药 主 要 是 通过 激活 下 丘脑 


的 纠缠 ,又 不 会 出 现 异 常 兴 奋 等 不 良 反应 。 常 规 剂量 为 每 日 200~400mg, 服 药 后 2~3 小 时 血 药 
浓度 达到 高 峰 , 半 误 期 10~12 小 时 。 但 该 药 对 独 倒 发 作 疗 效 不 肯定 。 对 狸 倒 发 作 疗效 较 好 的 是 
三 环 类 抗 抑 俘 药 ,如 丙 米 唆 及 普罗 蔡 林 ,但 这 类 药物 不 良 反应 较 多 。 近 来 许多 学 者 采用 新 型 搞 
抑 帮 药 一 一 选择 性 5- 羟色胺 再 摄取 抑制 剂 (SSR1) 和 (或 ) 崩 上 腺 素 再 摄取 抑制 剂 (SNRI) 治疗 
狼 倒 症 ,不良 反应 小 ,但 疗效 较 三 环 类 抗 抑郁 药 差 。 

其 他 药物 还 有 左旋 多 巴 及 单 胺 氧化 酶 抑制 剂 司 来 吉 兰 (selegiline) 对 提高 觉醒 度 也 有 一 定 
的 疗效 。 

【预后 】 

本 病 多 数 是 持续 终生 ,一 部 分 患者 也 可 随 年 龄 增长 逐渐 有 所 减轻 。 


第 三 节 ”阻塞 性 睡眠 呼吸 暂停 综合 征 


睡 跑 图 吸 和 暂停 综 合 征 (sleep apnea syndrome ,SAS) 也 称 为 睡眠 呼吸 暂停 低 通 气 综合 征 (sleep 
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apnea hypopnea syndrome,SAHS), 是 指 在 每 晚 的 睡眠 中 ,反复 出 现 呼 吸 和 暂停 和 低 通气 次 数 30 次 


自 
阁 ; 而 后 者 是 本 节 重 点 描述 内 容 , 临 床上 通常 称 为 阻塞 性 睡眠 呼吸 暂停 低 通 人 
sleep apnea hypopnea syndrome,OSAHS)。OSAHS 是 常见 的 临床 疾病 ,成 人 发 
男性 发 病 率 高 于 女性 ,发 病 率 随 年 龄 增高 而 增加 。 

【 病因 及 危险 因素 】 


te 


以 上 ,或 平均 每 小 时 呼吸 暂停 和 低 通气 次 数 4 次 以 上 ,通常 用 呼吸 共 乱 指数 (respiratory distress 
index,RDI) 或 呼吸 暂停 低 通气 指数 (apnea-hypopnea index, AHI) 表示 。 睡眠 呼吸 暂停 是 指 在 睡 
眠 状态 下 , 口 . 鼻 气 流 停止 至 少 在 10 秒 以 上 为 1 次 呼吸 暂停 。 睡 眠 低 通 气 是 指 口 .如 气流 低 于 
正常 30% 以 上 并 伴 有 4% 以 上 的 氧 饱 和 度 下 降 或 口 、 锚 气流 低 于 正常 50% 以 上 ,同时 伴 有 3% 
以 上 的 氧 饱 和 度 下 降 。SAHS 包括 由 呼吸 中 枢 病 变 引 起 呼吸 暂停 和 由 气 道 解剖 结构 变化 引起 
手 吸 暂停 ,前 者 是 由 于 各 种 原因 的 病变 累及 或 直接 影响 到 延 入 的 呼吸 中 枢 , 不 在 本 节 叙 述 范 


合 征 (ohstructive 
陆 率 约 为 4%~7%， 


主要 危险 因素 有 :年 龄 增 大 ;@ 男 性 , 因 其 气 道 较 女 性 狭长 ;加 肥胖 及 颈 围 增 粗 ;@ 国 共 咽 部 


疾病 和 和 气 道 解剖 异常 ,如 扁桃 腺 及 腺 样 体 肥 大 、 鼻 中 隔 偏 曲 ` 下 颌 后 移 .小 下 颌 等 ;@ 长 期 大 量 饮 


酒 及 
也 明显 影响 该 病 的 发 生 和 发 展 ,例如 Treacher-Collins 综合 征 、Down 综合 征 、 
发 育 不 全 等 。 

[ 发 病 机 制 】 

OSAHS 的 病变 部 位 主要 在 咽 部 , 咽 腔 的 大 小 主要 靠 咽 部 肌肉 的 收缩 来 调 
干 骨 散 肌 比较 ,肌纤维 少 、 血 供 丰 富 ,收缩 迅速 ,可 使 咽 腔 开放 ,但 容易 疲劳 . 


Re 


1 镇静 药物 ;@ 内 分 泌 疾病 ,如 甲状 腺 功能 减退 及 胶 端 肥大 症 等 ;Q@D 遗 传 体质 和 遗传 


Apert 综合 和 


节 。 咽 部 肌 
由 清醒 转 为 


导致 咽 腔 狭窄 或 团 塞 ,引起 0SAHS。 免 腔 疾病 使 鼻腔 阻力 增加 甚至 闭塞 ,从 
而 久之 导致 上 述 肌肉 和 软组织 充血 .水肿 .肥大 ,进而 引发 OSAHS。 


遗传 与 变异 如 肥胖 .下颌 骨 长 轴 变 短 .上颌 肯 位 置 靠 后 .向 骨 位 置 不 良 . 男 性 气 道 的 长 度 比 
女性 长 等 均 可 影响 咽 腔 的 大 小 。 此 外 ,中 枢 的 调控 能 力 , 肺 容量 及 从 睡眠 中 唤醒 能 力 均 可 影响 


OSAHS 发 病 。 目 前 的 发 病 机 制 尚未 完全 明了 ,有 待 于 进一步 研究 。 


OSAHS 对 机 体 的 损害 主要 是 呼吸 暂停 和 低 通气 引起 的 低 氧 血 症 和 高 碳酸 血 症 , 可 造成 体 循 
时 可 出 现 急 * 
衰竭 ,甚至 在 睡眠 中 窒息 死亡 。 咽 腔 阻 塞 和 长 时 间 用 力 呼吸 还 可 导致 胸腔 负 压 增加 、 肯 和 食管 
反 流 .反射 性 呼吸 暂停 ,还 可 导致 咽 部 炎症 使 组 织 充血 水 肿 , 进 一 步 加 重 OSAHS。 咽 部 刺激 增强 


环 和 肺 循环 高 不 心律 失常 心力 训 竟 ,慢性 肾 功能 不 全 ,慢性 脑 缺 氧 等 ,严重 


肌 张 力 降低 ,加 之 平 想 时 由 于 重力 因素 ,舌根 及 软 腾 后 移 ,可 使 咽 腔 变 宗 。 此 外 , 咽 侧 壁 有 
桃 腺 及 和 天体 肥 大 、 坎 肚 肥大 ,下 颌 后 移 会 厌 水 肿 ,声带 麻 痢 , 喉 功 能 不 全 ` 颈 部 受 压 等 因素 均 可 
i 导致 张口 呼吸 ， 


可 导致 迷走 神经 兴奋 性 增强 引起 心动 过 组 ,其 至 钱 死 。 长 期 缺 氧 还 可 造成 纪 
度 增加 ,促进 动脉 硬化 , 冠 心病 和 脑 卒中 。 
OSAHS 患者 反复 觉醒 造成 睡眠 片段 化 . 唾 距 结构 紊乱 ,白天 嗜睡 . 头 尝 
中 ,精神 : 
少 造成 发 育 迟 缓 ,成 人 性 激素 分 泌 减 少 可 造成 性 欲 减低 .阳痿 等。 
【 临床 表现 】 


难 , 久 而 久之 导致 认 知 功能 障碍 ,焦虑 ,抑郁 、 内 分 泌 功 能 闪 瑟 ,儿童 生长 激 来 


六 
: 软 


ef 


肉 与 身 
还 虑 时 


E 呼 吸 


-细胞 增多 、 


* 疫 营 , 注 


仙 液 笑 


力 不 集 


最 常见 的 症状 是 打 儿 ,并 伴 有 了 呼吸 暂停 , 娃 声 可 时 高 时 低 , 有 时 可 完全 中 断 , 严 重 者 可 效 醒 ， 
醒 后 出 现 心慌 ,气短 等 此 外 还 可 出 现 睡眠 行为 异常 ,如 夜间 出 现 恺 惧 ,周期 性 肢体 抽动 . 夜 游 、 
谎 语 等 。 在 仔细 询问 睡眠 史 时 ,患者 主诉 常 有 的 睡 限 障碍 ,如 频繁 的 夜 问 觉醒 . 睡 距 片段 . 室 息 
感 .夜间 排尿 次 数 增多 等 ,但 多 数 患 着 没有 人 睡 采 难 。 晨 起 感 头 昏 . 自 天 疲倦 ,出 乏 ,容易 在 开会 、 


听课 .晚间 读 节 ,看 报 或 看 电视 等 时 睡觉 。 
多 数 患 者 伴 有 
失常 .高 血压 .肺动脉 高 不 ,水 肿 .红细胞 增多 . 认 知 切 能 减退 。 喝 严重 


] 不 集中 ,记忆力 减退 . 易 继 .烦躁 .性 格 改变 、 性 功能 减退 . 心 怪 或 心律 
考 合 并 心力 衰竭 和 其 他 脑 


功能 减退 的 症状 和 体征 : 

【 诊断] 

典型 的 临床 表现 结合 PSG 监测 结果 可 以 明确 诊断 。PSG 是 诊断 0SAHS 的 金 标准 。 根 据 
AHI 和 人 说 问 血 气 饱 和 度 将 OSAHS 分 为 :中 轻 度 :5~15 次 /小 时 ,85%~90%;@ 中 度 :>15~30 次 /小 
时 ,80%~85% ;3 重度: > 30 次 /小 时 .<809%。 临 床上 两 者 并 不 平行 ,推荐 以 AHI 为 评判 标准 ,并 
注 骨 低 气 血 症 情 况 

PSG 的 特点 是 :典型 的 呼吸 暂停 和 低 通 气 持续 10~50 秒 ,呼吸 事件 在 REM 期 睡眠 中 可 持续 
几 分 钟 ,多 出 现在 仰 污 位 时 。 血 气 饱 和 度 通常 在 呼吸 停止 的 30 秒 内 达 最 低 水 平 ,并 在 血 氧 饱和 
度 达 最 低 后 3 秒 钟 内 出 现 EEG 微 觉醒 。 血 气 饱 和 度 曲 线 随 呼吸 事件 的 反复 出 现 , 呈 “ 锯 齿 状 ” 


波动 ;EEG 显示 睡眠 片段 化 .1 期 睡眠 增加 ,3 期 4 斯 和 REM 睡眠 减少 以 及 反复 出 现 呼 吸 性 微 
觉醒 。 
【 鉴别 诊断 】 


OSAHS 害 与 单纯 好 症 、 低 通气 综合 征 、 各 种 中 枢 神 经 系统 病变 引起 的 中 枢 性 呼吸 暂停 , 陈 一 
施 呼 吸 综合 征 、 发 作 性 睡 病 、 特 发 性 过 度 睡 眠 、 睡 眠 不 足 综合 征 等 疾病 相 鉴 别 。 

【治疗 】 

治疗 OSAHS 的 目的 主要 是 增加 咽 部 气 道 的 张力 .扩大 气 道 容 积 、 建 立 旁 道 通 气 、 消 除 呼 吸 
暂停 和 低 通 气 以 改善 缺 气 和 二 氧化 碳 济 留 ,改善 临床 证 状 ,提高 生活 质量 。 

1. 减少 危险 因素 减肥 ,戒烟 酒 . 睡 前 勿 饮食 .尽量 勿 服 安眠 药 .适当 进行 运动 . 尽 可 能 侧 臣 
位 睡眠 等 。 

2. 治疗 相关 疾病 ”对 甲状 腺 功能 减退 者 可 补充 甲状 腺 素 ; 肢 端 肥大 症 者 可 手术 切除 垂体 瘤 
或 服用 生长 抑 素 ;各 塞 者 可 使 用 蔡 甲 唑 啉 或 脏 黄 碱 滴 鼻 ;鼻腔 疾病 或 扁桃 腺 肿 大 可 手术 治疗 。 

3. 药物 治疗 ”主要 适合 轻 , 中 度 患 者 。 瞧 激素 可 用 于 治疗 绝经 期 女性 的 睡眠 呼吸 暂停 。 有 
一 定 呼 吸 兴 寿 作 用 的 抗 抑 郁 药 普罗 蔡 林 (protriptyline) 或 毛 米 帆 明 (clomipramine) 可 减少 呼吸 暂 
停 次 数 .改善 嗜睡 ,其 主要 作用 机 制 是 抑制 了 容易 出 现 呼吸 暂停 的 REM 睡眠 。 

4. 经 熏 持 续 正 压气 道 通气 (nCPAP) 是 治疗 中 重度 OSAHS 的 一 线 治疗 措施 ,对 无 手术 指 
征 或 手术 治疗 疗效 不 佳 的 患者 均 适 合 ,对 中 枢 性 呼吸 暂停 和 慢性 肺 部 疾病 也 有 效 。 可 以 根据 病 
情 及 经 济 条 件 选 择 各 种 通气 机 。 

5. 口腔 矫正 器 “主要 使 下 颌 前 移 ,使 咽 腔 开 放 , 适 合 轻 . 中 度 OSAHS。 

6. 手术 治疗 ”包括 肚 生 一 软 肚 一 咽 成 形 术 (UPPP)、 激 光 辅 助 腾 一 咽 成 形 术 .射频 软组织 微 
创 成 形 术 等 。 这 些 主要 是 切除 扁桃 腺 .部 分 软 肢 后 缘 、 胁 垂 ,以 扩大 咽 腔 ,或 是 使 其 组 织 形 成 辣 
猴 增 加 气 道 张力 等 。 对 于 个 别 伴 有 严重 呼吸 衰竭 患者 可 进行 紧急 气管 造 口 术 。 

【预后 】 

OSAHS 是 一 种 具有 潜在 危险 的 疾病 ,尽早 发 现 并 及 时 治疗 者 预后 良好 ,对 于 已 经 合并 高 血 
讨 \ 心 脏 病 .慢性 脑 缺 氧 症状 的 患者 ,经 过 涌 疗 后 上 述 症 状 可 明显 改善 或 消失 ;对 于 长 期 不 治 患 
者 除 合并 前 述 并 发 症 外 ,还 可 出 现 狸 死 及 心 、 脑 血管 意外 等 情况 。 


第 四 节 ”不 安 腿 综合 征 


到 


不 安 腿 综合 征 (restless legs syndrome, RLS) 主要 表现 为 藤 息 状态 下 双 下 上 肢 难 以 形容 的 感觉 
异常 与 不 适 , 有 活动 双 腿 的 强烈 愿望 ,患者 不 断 被 迫 敲 打下 上 肢 以 减 党 


笔记 
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【病因 】 

根据 有 否 原 发 病 ,将 不 安 腿 综 合 征 分 为 原 发 性 和 继 发 性 两 种 类 型 。 继 发 性 RLS 多 由 一 
些 疾病 而 继 发 ,根据 文献 报道 ,由 奢 型 脊 租 小 脑 共 济 失调 继 发 者 占 45%、 了 [型 腓骨 肌 闭 缩 症 占 
37% 、 缺 铁 性 贫血 占 24%、 | 17.3% 、 媳 娠 妇女 占 11.5% 、 骨 手术 后 占 11.3% ,由 人 金 
6.7% 糖尿 病 占 1%。 原 发 性 RLS 具体 病因 不 清楚 ,目前 认为 可 能 与 跑 传 . 脑 内 多 巴 胶 功 能 异常 
病 关 zs 

【 发 病 机 制 】 

发 病 机 制 目 前 还 不 清楚 ,有 以 下 几 种 学 说 : 

1. 血液 循环 障碍 ”研究 发 现在 应 用 改善 下 肢 血 液 循环 方法 治疗 后 不 安 腿 综合 征 症状 明显 
得 到 缓解 ,因此 认为 肢体 血液 循环 障碍 可 能 是 RLS 的 原因 之 一 。 

2. 内 源 性 阿片 释放 ”应 用 PET 研究 发 现 , 不 安 腿 综合 征 病情 越 重 , 脑 内 内 源 性 阿片 释放 越 
多 。 应 用 外 源 性 阿片 类 物质 与 内 源 性 阿片 受 体 竞争 性 结合 对 本 病 治 疗 有 效 , 因 此 认为 内 源 性 阿 
片 释 放 是 本 病 的 机 制 之 一 

3. 多 巴 胺 外 g 神 经 元 损害 pe AN 认 的 机 制 之 一 ,是 中 枢 神经 系统 
多 巴 胺 神经 元 损害 ,如 间 脑 All 区 .第 三 脑室 劳 A14 区 . 视 上 核 和 视 人 交叉 多 巴 胺 
髓 多 巴 胺 能 神经 元 的 损伤 。 补充 多 ae 剂 可 明显 缓解 证 状 。 

4. 铁 缺 乏 ” 是 不 安 腿 综合 征 发 病 的 一 个 重要 原因 ,研究 证 明 RLS 患者 体内 缺乏 铁 ,补充 
铁 剂 有 效 。 而 铁 是 酷 氨 酸 凑 化 酶 的 辅酶 ,控制 着 酷 气 酸 的 代谢 , 铁 缺 乏 可 造成 多 巴 胺 能 系统 功 
能 障碍 。 最 近 人 研究 证 明 ,血清 铁 转 运 至 大 脑 功能 区 障碍 是 发 病 的 主要 原因 。 OE 
液 相关 仿 白 分 析 显 示 ,RLS 患者 黑 质 一 纹 状 体 A9 区 . 间 脑 A11 区 和 第 一 脑室 劳 A14 区 铁 含 址 
减少 。 


5. 遗传 因素 55%~92% 原 发 性 不 安 腿 综合 征 患者 有 阴性 家 族 史 , 呈 常 染色 休 显 性 还 传 , 主 
要 可 疑 基因 位 点 有 12q、14q、19q 等 。 一 些 继 发 性 不 安 腿 综合 征 也 部 分 具有 遗传 史 。 

虽然 有 很 多 学 说 ,但 上 述 任何 一 种 理论 均 不 能 解释 全 部 发 病 机 制 。 

【 临床 表现 】 

1. 任何 年 龄 均 可 发 病 , 但 中 老年 人 多 见 , 男 : 女 = 1 : 2。 

2. 患者 有 强烈 活动 双 腿 的 愿望 , 常 伴 有 各 种 不 适 的 感觉 症状 。 证 状 在 安静 时 明显 ,长 时 间 
的 坐 .不及 夜间 易 发 生 ,活动 .手打 后 可 缓解 症状 。 

3. 胶体 远 端 不 适 感 是 本 病 的 特征 之 一 ,如 麻木 . 改 走 . 蜂 动 .烧灼 ,疼痛 ,痉挛 等 。 少 数 患 者 
疼痛 明显 ,往往 误诊 为 慢性 疼痛 性 疾病 ,感觉 症状 可 囚 及 躁 部、 膝 部 或 整个 下 肢 , 近 一 半 患 考 可 
累及 上 上 肢 。 

4. 80% 患者 有 周期 性 肢 动 (PLM ), 表 现 为 睡 眼 时 重复 出 现 刻 板 的 饮 . 膝 .中 关节 的 三 联 由 曲 
致使 趾 背 伸 。 

5. 由于 夜间 不 适 感 明显 ,加 之 PLM 影响 睡眠 ,95% 的 患者 合并 睡眠 障 但 。 

[ 辅助 检查 } 

用 PSC 检测 入 睡 期 的 肢体 运动 .夜间 睡眠 PLM 是 目前 唯一 有 效 的 客观 指标 ”肌肉 活检 没 
有 特异 性 改变 

【诊断 】 

临床 诊断 标准 按 国际 不 安 腿 


综合 征 研究 组 (international RLS study group,IRLSG ) 于 2003 年 
修订 的 RLS 诊断 标准 ,包括 :人 动 双 腿 的 愿望 , 常 伴 有 es 
聘 或 加 重 ; 包 活动 后 部 分 或 完全 缓解 ; 国 傍 晚 和 夜间 加 重 。 支持; 
周期 性 肢体 运动 ( periodic limb movement, PLM); 人 3 多 巴 胺 外 heel 有 效 
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【 鉴别 诊断 】 

相关 三 二 用 上 胶体 运动 阵 信 . 节 坐 不 能 及 周围 神经 病 和 神经 根 病 相 鉴别 。PLM 与 失眠 或 
让 天 睡 腿 这 多 疼 在 而 无 其 他 睡 眼 障碍 称 为 周期 性 肢体 运动 障碍 ,两 者 在 PSG 中 表现 不 同 ;静坐 
不 能 足 由 于 网 IJ 心 不 安 产生 胶 体 活 动 ,证 状 为 全 身 性 ,不 能 通过 运动 缓解 ,不 影响 睡眠 ;周围 神经 
独 没 有 活动 的 强烈 坚 户 ;神经 恨 病变 往 和 有 次 膜 或 神经 根 受 压 的 表现 ,而 且 神经 根 痛 特 
别 则 电 

【治疗 】 

对 一些 继 发 性 不 安 腿 综合 征 首先 治疗 原 发 病 , 对 于 缺 铁 性 贫血 或 铁 缺乏 的 给 予 补 铁 ,下 
放血 液 循环 不 民 的 给 予 改善 循环 治疗 : 有 些 遗传 病 没 有 特异 性 治疗 方法 ,与 原 发 性 不 安 腿 综合 
征 治 阁 相 回 
对 于 轻 庶 不 安 ah 患者 不 泊 要 药物 演 疗 ,有 时 根据 某 些 特殊 情况 临时 给 药 ,例如 长 时 
司 旅 行 . 租 坐 等 :中 到 重度 患者 需要 规律 性 用 药 .多 巴 胺 能 药物 为 首选 ,但 与 治疗 帕 金 森 病 不 同 ， 
治疗 不 安 腿 综合 征 时 药物 pr 而 且 无 民间 反 跳 现 象 , 
. 左旋 多 巴 (L-dopa) 睡 前 50~100mg 口服 可 明显 改善 症状 ,减少 周期 性 肢 动 ,提高 睡眠 
页 et 少 记 大 内 倦 感 . 由 于 剂 基 低 . 多 数 患者 耐 受 性 良好 。 但 该 药 半 衰 期 短 , 仅 在 服药 后 3~4 
小 时 内 有 效 ,所 以 服用 左旋 多 巴 控 释 片 或 加 用 儿 茶 酚 胺 -0- 甲 基 转移 酶 抑制 剂 ,如 恩 他 卡 朋 
200mg ,可 以 延长 作用 时 间 : 左旋 多 巴 加 多 巴 脱羧 香 抑 制剂 ,如 多 巴 丝 肝 (左旋 多 巴 + 茶 丝 腓 ) 和 
息 宁 (左旋 多 巴 + 卡 比 多 巴 ), 可 延长 作用 上 时间, 但 要 降低 剂量 ,因为 多 巴 脱羧 酶 抑制 剂 可 增加 左 
旋 多 巴 的 会 读 ， 

2. 多 巴 胺 受 体 激动 剂 、 效 果 很 好 .最 早 的 受 体 激动 刘 剂 是 省 隐 亭 (bromocriptine )， 后 来 由 于 不 
展 反 应 较 大 ,而 且 易 引起 反 跳 , 故 目 前 已 很 少 应 用 .有 学 者 报道 普 拉 克 索 索 (pramipexole) 是 新 型 
非 麦 角 多 巴 胶 受 体 激动 剂 , 选 择 性 作用 D; 受 体 ,可 有 效 改 善 证 状 。 卡 麦角 林 (cabergoline) 是 D， 
受 体 激动 剂 ,小 剂量 药 即 可 改善 症状 ,而 且 无 居间 反 跳 现象 。 罗 匹 尼 罗 (ropinirole ) 是 新 型 
非 支 朋 类 特异 性 D, 受 体 激动 剂 ,该 药 能 明显 降低 与 不 安良 综合 征 有 关 的 周期 性 胶 动 ,明显 改 
送 睡 虐 。 

3. 在 多 巴 胺 及 受 体 激动 剂 不 能 耐 受 的 患者 ,可 以 考虑 应 用 加 巴 路 丁 和 卡 马 西平 ,特别 是 对 
疼痛 明显 的 患者 。 对 于 使 用 上 述 两 种 药物 不 理想 的 患者 ,也 可 以 应 用 或 加 用 芋 二 毛 草 类 或 阿片 
类 药物 。 

4. 口服 或 静脉 补 铁 对 有 明确 缺 铁 病因 的 患者 有 效 ,但 是 否 对 其 他 RLS 都 有 效 尚 待 进一步 
们 究 , 日 前 不 作为 常规 治疗 


( 汉 加 纯 ) 
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概 述 


统 .器 官 发 生 局 部 病理 变化 时 ,神经 系统 也 会 受到 影响 。 许 多 内 科 疾 病 都 或 
见 的 有 各 种 原因 的 心脏 和 肺 部 等 疾病 导致 缺 血 、 缺 氧 性 神经 病变 ， 
肝脏 疾病 引起 的 肝 世 和 商 ,周转 神经病 .肾脏 疾病 引起 的 尿毒 症 性 脑病 、 周 围 神经 病 ， 
液 系统 疾病 .代谢 性 疾病 , 肿 冶 等 也 可 引起 神经 系统 损伤 。 由 于 篇 幅 所 限 ,这 里 只 选择 一 些 临 床 
常见 的 华 有 神经 系统 症状 的 内 科 疾 病 加 以 论述 : 


当 吴 体 其 他 系 
多 或 少 会 有 神经 损伤 , 较 关 


第 一 节 ”神经 系统 副 肿 瘤 综合 征 


神经 系统 副 肿 瘤 综合 征 ( paraneoplastic neurological syndrome,PNS) 是 癌 肿 对 神经 系统 的 远 


隔 效 应 (remote effects), 而 非 瘤 肿 直接 侵犯 及 转移 至 神经 和 (或 ) 肌肉 组 织 的 一 组 综合 征 。 它 既 
不 包括 肿瘤 对 组 织 的 直接 压迫 .浸润 ,也 不 包括 手术 .应 用 免疫 抑制 剂 .放疗 或 化 疗 的 副作用 。 

PNS 引起 的 临床 症状 复杂 , 既 可 出 现 周 围 神经 和 肌肉 的 改变 ,又 可 出 现 中 枢 神 经 系统 各 个 
部 位 损伤 的 症状 。 临 床 可 先 出 现 原 发 灶 症 状 (20.69), 也 可 原 发 仁和 PNS 同时 发 现 (8.8%), 但 多 
数 先 出 现 神经 .肌肉 症 状 后 才 - 发 现 原 发 灶 (79.49), 部 分 病例 从 出 现 神 经 系统 症状 至 发 现 原 发 灶 
的 平均 时 间 为 20 个 月 。 

【 病因 及 发 病 机 制 | 】 

PNS 的 病因 尚 不 明确 ,最 初 认 为 是 癌 肿 分 泌 的 某 种 毒素 作用 于 神经 .肌肉 ,后 来 有 多 种 推 
测 ,例如 感染 .代谢 及 营养 障碍 等 学 说 ,但 均 未 得 到 证 实 。 目前 比较 推崇 的 学 说 是 自身 免疫 反应 。 
认为 某 些 癌 肿 与 神经 .肌肉 组 织 存在 共同 抗原 决定 篮 , 癌 肿 细胞 作为 抗原 ,启动 机 体 产 生 高 度 特 
异性 抗体 ,在 补体 的 参与 下 ,不仅 杀伤 癌 肿 细胞 ,也 损伤 和 破坏 机 体 的 神经 .肌肉 组 织 , 同 时 进 一 
步 刺 激 B 淋巴 细胞 产生 更 多 的 抗体 ,引起 更 强烈 ,更 广泛 的 免疫 应 答 反 应 。 近 年 来 .在 PNS 患者 
血清 和 脑脊液 中 发 现 了 -一些 与 神经 组 织 有 关 的 抗体 ,例如 抗 Yo 抗体 . 抗 Hu 抗体 等 。 为 了 便于 
查找 , 表 21-1 列 出 了 肿瘤 抗体 .PNS 与 原 发 性 肿瘤 之 间 的 关系 。 


表 21-1 抗体 .PNS 与 相关 的 原 发 肿瘤 的 关系 


抗体 临床 综合 征 相关 肿瘤 

特征 性 剖 肿 瘤 抗体 

Anti-Hu (ANNA-1) 脑 疹 笑 炎 .边缘 叶 性 脑 炎 、 感 觉 神经 元 病 、 亚 急性 ”小 细胞 肺癌 ,神经 标 细 胞 
小 脑 变 性 .自主 神经 病 痛 、 前 列 腺 癌 

Anti-Yo (PCA-1) 亚 急性 小 脑 变性 卵巢 癌 、 和 乳腺 癌 

Anti-CV2 (CRMPS5) 脑 疹 淫 炎 、 手 蹈 症 、 边 绿叶 性 脑 炎 、 感 觉 神 经 元 病 、 小 细胞 肺癌 .胸腺 瘤 
Et 动 神经 病 .视神经 炎 ` 亚 急性 小 脑 变 性 自 
主神 经 病 

Anti-Ri( ANNA-2) 斜视 性 阵 挛 一 肌 阵 挛 、 脑 下 炎 乳腺 癌 、 小 细胞 肺癌 

Anti-Ma2 (Ta) 边 绿 叶 性 脑 炎 、 间 脑 炎 、 脑 于 炎 、 亚 急性 小 脑 变 性 。 举 丸 及 肺 肿瘤 
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抗体 临床 综合 征 相关 肿瘤 
僵 人 综合 征 \ 脑 奉 丹 炎 、 亚 急性 感觉 神经 元 病 . 感 ”乳腺 汶 ,小 细胞 肺 冯 


觉 运 动 神经 病 


Anti-amphiphysin 


Anti-recoverin 癌 相 关 的 视网膜 病 小 细胞 肺 奖 

不 全 特征 性 抗体 

Anti-Tr(PCA-Tr) 亚 急 性 小 脑 变 性 Hodgkin 痴 

ANNA-3 脑 脊 稀 炎 , 亚 急性 感觉 神经 元 病 小 细胞 及 将 

PCA-2 脑 背 艇 炎 . 亚 急 性 小 脑 变性 

Anti-Zic4 亚 急 性 小 脑 变性 

Anti-mGluR1 亚 急 性 小 脑 变性 

Anti-VGCC Lambert-Eaton 肌 无 力 . 亚 急性 小 脑 变性 

Anti-nAChR 亚 急 性 自主 神经 病 加 

Anti-VGKC 边缘 叶 性 脑 炎 ,神经 肌 强直 胸腺 冯 ,小 细胞 肺 交 

注 :ANNA: 抗 神经 核 抗 体 ,mGluR1: 代 谢 型 谷 氮 酸 受 体 1,nAChR: 烟 三 型 乙酰 胆 碱 受 体 ,PCA: 清 涌 野 细胞 质 抗体 ， 

VCGCC: 电 压 门 控 型 钙 通道 ,VCKC :电压 门 控 型 印 通 道 


PNS 的 原 发 癌 肿 以 肺癌 最 多 (44.1%), 特 别 是 小 细胞 肺癌 ;其 次 是 卵巢 癌 (17.6%)、 食 管 癌 
(14.7%). 淋 巴 瘙 (8.8%). 胃 癌 (6%); 此 外 ,还 有 前 列 腺 癌 . 甲 状 腺 癌 .胰腺 癌 、 乳 腺 癌 、 胸 腺 痛 、 沁 丸 


辣 等 


除了 原 发 癌 肿 病理 改变 外 ,受累 局 部 的 神经 系统 改变 主要 有 血管 周围 间 际 的 炎症 细胞 浸 
润 , 脑 峭 液 检查 常 发 现 细胞 数 增多 、IgC 增多 及 出 现 赛 克隆 带 ,这 些 均 证 实 了 炎症 或 免疫 介 导 的 
发 病 机 制 。 

【 诊断 与 鉴别 诊断 】 We 

PNS 发 病 率 较 低 , 仅 发 生 于 约 1% 的 肿瘤 患者 。 多 数 患者 的 神经 系统 损伤 症状 发 生 
癌 肿 症状 不 明显 时 ,此 类 患者 易 漏诊 或 误诊 ,应 长 期 随访 , 常 需 反 复 第 查 才能 寻找 出 原 
的 甚至 1~2 年 后 或 更 长 时 间 才 能 发 现 原 发 仁 。 当 神经 系统 损害 不 符合 原 发 性 神经 病变 规律 ， 
尤其 是 影像 学 检查 无 法 解释 临床 表现 者 ,经 治疗 无 效 时 ,要 想到 PNS 的 可 能 。 但 在 原 有 癌 肿 诊 
断 的 基础 上 ,除外 肿瘤 直接 侵犯 和 放 .化 疗 治疗 中 所 导致 的 神经 损伤 后 ,PNS 的 诊断 并 不 十 分 困 
难 。 需 要 提出 的 是 ,PNS 可 以 同时 侵 及 神经 系统 的 几 个 部 位 ,症状 有 全 加 的 可 能 , 易 与 神经 系统 
变性 疾病 相 混 淆 , 某 些 癌 相 关 抗原 有 助 于 鉴别 诊断 。 

由 于 PNS 可 以 侵 及 神经 系统 各 个 部 位 ,包括 中 枢 神经 , 周 于 神经 .神经 肌肉 接头 `, 肌 肉 等 , 临 
床 表 现 也 非常 复杂 。 我 国 临床 上 没有 统一 的 分 类 ,本 文 参 考 2006 年 荷兰 学 者 de Beuklaar 的 分 
类 ( 表 21-2): 


表 21-2 神经 副 肿瘤 综合 征 的 分 类 


中 枢 神 经 系统 
脑 疹 揽 炎 (encephalomyelitis )* 
边缘 时 性 脑 炎 (limbic encephalitis ) 过 
脑 十 炎 (brainstem encephalitis ) 
炎 息 性 小 脑 变 性 (subacute cerehellar degeneration )* 
和 斜视 性 阵 挛 一 肌 阵 这 (opsoclonus-myoclonus ) 


信人 综合 征 ( stiff-person syndrome ) 
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IU ee 合 征 (paraneoplastic visual syndromes) 


ws | m 同 膜 病 (melanoma-associated retinopathy) 
:视神经 


TE (motor neuron syndromes) 


痴 ( paraneoplastic optic neuropathy) 


塘 神 经 元 病 (subaceute motor neuronopathy) 
神经 元 综合 征 (other motor neuron syndromes) 


周 国 神 台 


王公 党 神 经 元 病 (subacute sensory neuronopathy )* 

急 忆 各 (acute sensorimotor neuropathy ) 

们 有 M 组 白 昌 褒 运 动 神经 病 (chronic sensorimotor neuropathy with M-proteins) 
亚 急 性 自主 神经 病 (subacute autonomic neuropathy ) 


章 种 阁 性 周围 神经 血管 炎 (paraneoplastic peripheral nerve vasculitis) 
神经 肌 内 接头 和 顺 夫 
Lambert-Eaton 有 肌 无 力 综合 征 (Lambert-Eaton myasthenic syndrome ) * 
神经 肝 强 直 (ne uromyotonia) 
皮 肌 炎 (qdermatomyositis)* 
和 急性 坏死 性 肌 病 (acute necrotizing myopathy) 
恶 病 质 肌 病 (cachectic myopathy) 


:经 典 的 神经 副 肿 辣 综 合 征 


国内 报道 的 PNS 主要 有 周围 神经 病 .LamberrEaton 肌 无 力 综合 征 、 多 发 性 肌 炎 或 皮 肌 炎 、 亚 
急性 小 脑 变 性 .运动 神经 元 病 . 亚 急性 痛 髓 病 、 脑 干 脑 炎 、 边 缘 系 统 脑 炎 、 斜 视 性 阵 牵 一 肌 阵 挛 、 
司 国 神 经 病 合并 浆 细 胞 病 、 僵 人 综合 征 以 及 自主 神经 病 等 。 

【 治疗 与 预后 】 

缺乏 有 效 的 治疗 手段 。 目 前 主要 包括 两 个 方面 :一 是 针对 原 发 癌 肿 的 切除 放疗 和 化 疗 等 ; 
二 是 免疫 治疗 ,包括 应 用 糖 皮质 激素 、 免 疫 抑 制剂 .血浆 置换 等 。 

原 发 癌 肿 的 诊治 是 否 及 时 是 影响 预后 的 重要 因素 ,如 何 尽早 检 出 癌 肿 是 迫切 需要 解决 的 
问题 。PNS 对 治疗 的 反应 很 大 程度 上 取决 于 它 的 神经 病理 改变 ,只 要 神经 元 胞 体 未 受累 ,经 治 
疗 后 症状 会 改善 并 有 自发 缓解 的 可 能 。 表 21-3 列 出 一 些 抗 癌 治 疗 和 免疫 抑制 治疗 对 PNS 的 
疗效 。 


表 21-3 PNS 的 治疗 效果 
临床 综合 征 自身 抗体 免疫 治 台 疗 效果 。 对 原 发 治疗 反应 
:患者 较 好 及 少数 可 自 


Hu(ANNA- 1) 


边缘 叶 性 脑 炎 Hu(ANNA-1)， 部 分 患者 有 效 ” 可 以 改善 部 分 可 自行 缓解 
Ma2 
亚 急性 小 脑 变 性 Yo(PCA-1) 无 效 神经 症状 无 改善 
Tr(PCA-Tr)， 可 以 改善 “可 以 改善 亚 急性 小 脑 变性 合并 Hodgkin 
BR 病 的 也 可 以 自行 缓解 
和 斜视 性 阵 挛 一 肌 阵 Ri(ANNA-2) ”可 以 改善 部 分 神经 症状 恢复 维 生 索 Bi. 巴 毛 芬 . 氨 硝 安定 
军 ( 成 人 ) 可 十 小 


: 挛 一 肌 阵 ”没有 抗体 2/3 可 以 改善 ”部 分 神经 症状 可 


”恢复 


[en 


,i 
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续 表 
临床 综合 征 自身 抗体 免疫 治 台 疗 效果 对 原 发 治疗 反应 站 所 注释 
全 人 综合 征 in ”可 以 改善 可 以 改善 巴 捧 芬 `. 地 西洋 、 阿 es 卡 


er 平 对 痛 性 痉 
白 视觉 可 有 轻微 无 效 


瘤 相关 的 视网膜 病 “恢复 到 


外 


黑 瘤 相关 的 视 网 双 极 细胞 抗体 视觉 症状 可 以 视觉 症状 可 以 改善 

蜡 病 改善 

副 肿瘤 性 视神经 病 ”CV2/CRMP5 ”视觉 症状 可 以 ”视觉 症状 可 以 改善 

亚 急性 感觉 神经 Hu(ANNA-1) 无效, 极 少 数 能 稳定 病情 可 用 三 环 类 和 抗 疝 首 药 控制 

元 病 有 效 神经 痛 

伴 有 M 和 蛋白 的 慢 MAG (IgM) 可 以 改善 可 以 改善 

性 感觉 运动 神经 病 

伴 有 上 骨 硬 化 性 骨 骨 ”没有 抗体 无 效 通常 有 效 放 、 化 疗 和 手术 治疗 有 效 

瘤 的 慢性 感觉 运动 

神经 

亚 急 性 自主 神经 病 ”Hu 沅 总 无 效 可 以 针对 直立 性 低 血 压 的 症 
状 性 治疗 , 假 性 肠 梗阻 可 以 
用 新 斯 的 明 

副 肿瘤 周围 神经 血 Hu 可 以 改善 可 以 改善 

管 炎 

Lamber-Eaton 肌 无 P/Q 型 VGCC 通常 有 效 通常 有 效 二 胺 吡啶 , 胆 碱 酷 酶 抑制 剂 

力 综合 征 可 以 试用 ,但 疗效 不 清楚 

神经 肌 强 直 VGKC 可 以 改善 不 清楚 抗 疾 痢 药物 ( 卡 马 西平 、 散 
妥 英 ) 

皮 肌 炎 Mi-2 - 般 有 效 可 以 有 效 


注 :MAC 一 一 链 磷 脂 相关 糖 蛋白 
下 面 重点 对 几 种 比较 常见 的 神经 副 肿瘤 综合 征 加 以 描述 
“、 剧 肿瘤 性 脑 痊 髓 炎 


副 肿 瘤 性 脑 关 散 炎 ( paraneoplastic encephalomyelitis, PEM) 是 侵 及 中 枢 神 经 系统 多 个 部 位 和 


副 肿 瘤 综 合 征 。 当 同时 累及 多 个 部 位 时 诊断 为 PEM , 当主 要 侵 及 某 一 部 位 时 ,应 进行 针 
断 。 以 甘 叶 内 侧 的 边缘 叶 损 伤 为 主 的 称 为 副 肿瘤 性 边缘 叶 性 脑 炎 、 以 脑 干 损伤 为 主 的 称 
瘤 性 脑 干 | 
小 细胞 肺癌 ,接近 一 半 患 者 血清 和 脑脊液 中 查 到 抗 Hu 抗体 。 

1. 副 肿瘤 性 边缘 叶 性 脑 炎 (paraneoplastic limbic encephalitis) 50%~60% 的 原 发 有 


病 ,表现 为 短 时 记忆 缺失 , 病 性 发 作 .幻觉 . 抑 角 . 睡 距 障碍 .行为 异常 等 ,多 进行 性 加 重 


疯 炎 或 脑 干 炎 .以 咨 艇 症状 为 主 的 称 为 副 肿 痛 性 疹 血 炎 。 引 起 PEM 最 常见 的 肿 交 是 


癌 , 主 要 是 小 细胞 肺癌 ;20% 为 军 丸 癌 ; 其 他 如 乳腺 癌 、 胸 腺 癌 等 。 主 要 累及 大 脑 边 缘 叶 ,包括 胖 
肽 体 . 扣 带 回 穿 隆 ,海马 , 查 仁 核 . 额 叶 眶 面 , 显 叶 内 侧面 和 岛 叶 。 临 床 以 亚 急 性 ,慢性 或 隐匿 起 
到 最 后 发 
pd 头 部 MRI 和 CT 异常 率 达到 65%~80% ,早期 影像 学 可 以 正常 ,定期 复查 提高 检 出 率 ， 
是 一 侧 或 双 侧 里 时 ,丘脑 及 脑 干 在 TWI 和 FLAIR 像 呈 高 信号 ,增强 扫描 后 不 强化 或 只 有 轻 


bes 


对 性 诊 
为 副 肿 


' 瘤 为 肺 


度 ae 强化 。 脑 电 图 可 正常 或 单 侧 , 双 侧 着 叶 慢 滤 或 类 波 。CSF 检查 80% 患者 淋巴 


巴 细 胞 、 
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盘 门 、IgG 轻 到 中 度 升 高 ,可 出 现 紧 克隆 带 。 肿瘤 抗体 的 检测 可 以 帮助 提高 检 出 率 ,60% 患者 可 
以 检 出 抗 Hu 或 Ma2 抗体 .可 以 们 有 抗 Mal、.CV2/CRMP5 及 Amphiphysin 阳性 。 部 分 年 轻 女性 患 
者 合并 斤 偶 蚁 脸 瘤 ,临床 症状 重 . 表 现 为 记忆 障碍 ,精神 症状 、 意 识 障碍 和 通气 不 足 , 血清 和 脑 冰 
液 抗 NMDA 受 体 的 自身 抗体 阳性 , 称 为 抗 NMDAR 脑 炎 。 该 病 需 与 脑 转移 癌 、 病 毒性 脑 炎 等 鉴 
别 诊 时 

2. 副 肿瘤 性 脑 干 炎 (paraneoplastic brainstem encephalitis) 主要 累及 下 橄榄 核 .前 庭 神经 核 
等 下 位 脑 二 结构 ,特别 是 延 血 ,表现 为 眩 坚 、 眼 坚 、 复 视 , 凝 视 麻辣 .吞咽 困难 、 构 音 障 碍 和 共 济 失 
调 , 共 至 出 现 锥 体 束 征 : 

3. 副 肿瘤 性 疹 髓 炎 (paraneoplastic mvelitis) 可 累及 消散 的 任何 部 位 ,主要 以 损害 消 骨 前 角 
细胞 为 主 ,表现 为 慢性 进行 性 对 称 或 不 对 称 性 肌 无 力 `. 肌 萎缩 ,上 肢 多 见 


`“、 业 息 性 小 脑 变 性 


急性 小 脑 变性 (subacute cerebellar degeneration) 又 称 为 副 肿瘤 性 小 脑 变 性 (paraneoplastic 
cerebellar degeneration,PCD), 是 最 常见 的 PNS .的 占 PNS 的 5.99%~37%。 最 常见 于 小 细胞 肺癌 ， 
也 可 见于 其 他 恶性 肿瘤 如 卵巢 冶 、 淋 巴 瘤 ( 特 别 是 崔 奇 金 病 ) 等 。 临 床 表现 主要 有 : 
1. 多 见于 成 年 人 .女性 稍 多 。 亚 急性 或 慢性 病程 ,症状 在 几 周 到 几 个 月 内 进行 性 加 重 ,达到 
We 于 稳定 。 
2. 神经 系统 症状 往往 是 双 侧 的 ,也 可 以 不 对 称 。 首 发 症状 多 是 步 态 不 稳 , 出现 肢体 及 躯干 
闪光 J 可 伴 有 构 音 障碍 及 举 、 和 恶心 呕吐、 腿 震 等 。 
- 除了 小 脑 损伤 的 症状 和 体征 外 ,还 会 见 到 轻微 的 锥 体 束 征 和 锥 体外 系 改变 ,也 可 有 精神 
症状 oo 有 神经 症状 和 体征 。 
4. MRI 和 CT 早期 正常 ,晚期 可 有 小 脑 萎缩 。 
5. CSF 检查 可 有 轻 度 淋巴 细胞 升 高 ,蛋白 和 IgG 也 可 升 高 ,可 出 现 寡 克隆 带 
6. 血清 和 脑 次 液 中 可 查 到 Hu、Yo、PCA-Tr、mGluR1 抗体 等 自身 抗体 。 
治疗 的 基础 是 发 现 原 发 肿瘤 并 及 早 手术 治疗 .除了 表 21-3 中 列 出 的 方案 外 ,有 报道 血浆 交 
换 也 可 以 稳定 病情 。 


兰 、 和 斜视 性 阵 字 一 肌 阵 率 

斜视 性 阵 挛 一 肌 阵 挛 (opsoclonus-myoclonus,OMS ) 是 一 种 伴 有 用 眼 动作 的 眼球 不 自主 \ 快 
速 .无 节律 .无 固定 方向 的 高 波幅 集合 性 扫 视 运动 , 当 闭 眼 或 入 睡 后 仍 持续 存在 , 当 试图 做 眼球 
跟踪 运动 或 固定 眼球 时 反而 加 重 , 上 述 动作 可 以 单独 存在 ,也 可 与 其 他 肌 阵 这 共存 ， ee 
肢 . 躯 干 、 横 胎 、 头 部 及 咽喉 的 肌 阵 谤 和 共 济 失调 。 症 状 可 以 间歇 性 发 作 , 也 可 以 持续 存在 。1 
童 比 成 人 多 ,有 2/3 患 神经 母 细胞 瘤 ,多 位 于 胸腔 内 。 抗 Hu we 
成 人 OMS 多 亚 急性 起 病 , 常 合并 小 脑 性 共 济 失调 上野 晨 ,精神 障碍 甚至 是 疹 信 损 害 。 成 年 女性 
查 到 Ri(ANNA-2) 抗 体高 度 提示 患 有 乳腺 癌 或 妇科 肿瘤, 在 男性 提示 小 细胞 肺癌 和 膀胱 癌 的 可 
能 。CSF 检查 可 见 蛋白 和 白细胞 轻 度 增高 。 头 MRI 及 脑 电 图 可 有 改变 ,但 不 具 特 异性 。 

肿瘤 切除 .免疫 抑制 治疗 .皮质 类 关节 激 素 等 方法 均 可 使 临床 症状 好 转 。 


中 、 亚 急性 坏 学 性 浴 笑 病 


应 急性 坏死 性 次 髓 病 (subacute necrotizing mye ovat) 多 见于 小 细胞 肺癌 。 发 病 机 制 尚 不 
明确 ， ee 与 抗 Hu 抗体 介 导 的 自身 免疫 有 关 。 兰 通 病变 以 胸 链 受 损 te 可 累及 将 髓 全 长 
其 .让 质 大 致 对 称 性 坏死 ,白质 较 灰 质 和 血管 严重 , 轴 突 和 散 畏 均 累及 , 极 少 出 现 炎症 反应 。 
临床 表现 为 业 急 性 将 艇 横贯 性 损伤 ,多 以 下 上 肢 无 力 起 病 , 和 碍 . 伴 有 括 约 


四 
由 


[a 


记 


wt 
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肌 功 能 障碍 , 受 损 平 面 可 以 在 数 日 肉 上升, 可 累及 颈 段 脊 散 造 成 四 肢 猴 ,甚至 出 现 呼吸 肌 腑 阁 危 
及 生命 。 脑 消 液 检查 正常 ,或 者 淋巴 细胞 和 和 蛋白 升 高 。MRI 可 见 病变 节 段 峭 蓄 肿胀 。 
没有 特异 性 治疗 方法 ,病情 进行 性 加 重 ,预后 不 良 ,多 于 2~3 个 月 内 死亡 。 


、 亚 急性 运动 神经 元 病 


亚 急性 运动 神经 元 病 (subacute motor neuronopathy) 主要 侵 及 将 能 前 角 细 胞 和 延髓 运 绽 
核 ,表现 为 非 炎 性 退行 性 变 。 原 发 肿瘤 以 骨 通 瘤 和 淋巴 细胞 增殖 性 肿瘤 多 见 。 临 床 表现 为 亚 急 
性 进行 性 上 、 下 运动 神经 元 受 损 的 症状 ,以 双 下 肢 无 力 , 员 次 缩 . 肌 束 震 闫 ,有 反 射 消失 等 下 运动 
神经 元 损害 多 见 , 上 肢 和 脑 神经 受 损 较 少 ,感觉 障碍 轻微 。 上 运动 神经 元 损害 表现 类 似 肌 压缩 
侧 索 硬 化 。 脑 脊 液 检查 正常 ,部 分 患者 蛋白 含量 常 增高 。 肌 电 图 表现 为 失 神 经 电位 。 诊 断 主要 
依据 查 到 肿瘤 证 据 和 相关 肿瘤 抗体 - 

尚 无 特效 的 治疗 办 法 。 病 程 进展 缓慢 ,有 时 经 过 数 月 或 数 年 后 神经 症状 趋 于 稳定 或 有 所 
改善 。 


六、 亚 各 性 感觉 神经 元 病 
急性 感觉 神经 元 病 (subacute sensory neuronopathy) 又 称 为 副 肿瘤 性 感觉 神经 元 病 
es sensory neuronopathy, PSN), 可 与 PEM 合并 存在 。 
主要 侵 及 疹 能 背 根 神经 节 和 后 索 神 经 纤维 ,病理 改变 为 广泛 的 神经 元 脱 失 、 坏 死 , 淋 巴 细 胞 
及 单 核 细 胞 浸润 ,后 根 . 消 入 后 角 细 胞 .后 索 继 发 性 退行 性 变 。 女 性 多 见 , 呈 亚 急性 起 病 ; 常 以 一 
侧 或 双 侧 不 对 称 的 肢体 远 端 疼痛 、 麻 木 等 感觉 异常 为 首发 症状 ,大 多 在 数 日 到 数 周 内 进展 为 四 
肢 远 端 对 称 性 各 种 感觉 减退 或 消失 ， 本 下 党 障 和 为 主 重 者 可 累及 四 肢 近 端 和 躯干 ,甚至 
出 现 面部 感觉 异常 ;可 伴 有 自主 神经 章 碍 。 脑 瑚 液 检查 多 数 正常 ,部 分 可 有 轻 度 淋巴 细胞 
增高 ,蛋白 IgG eh 带 。 血 清和 脑 兰 液 中 可 以 检测 出 抗 Hu 抗体 ,CSF 中 滴 度 
较 高 ,提示 抗体 由 畏 内 合成 。 肌 电网 特点 是 感觉 神经 动作 电位 训 减 或 缺失 ,传导 速度 严重 减 慢 
甚至 检测 不 出 ,运动 神经 传导 速度 正常 或 仅 轻 度 减 慢 ,无 失 神 经 电位 。 
本 病 尚 无 特效 治疗 方法 ,血浆 置换 .皮质 类 同 醇 及 免疫 球 蛋 白 治疗 对 多 数 患 者 无 效 。 早 期 
切除 诛 发 肿瘤 可 延缓 本 病 病程 ,但 预后 不 良 。 


七 、Lambert-Eaton 综合 征 


Lambert-Eaton 综合 征 (Lambert-Eaton syndrome,LES) 又 称 肌 无 力 综合 征 ,是 一 种 由 免疫 介 导 

用 和 全 一人 网 打头 旨 能 际 得 性 疾病 ,病变 主要 累及 突 触 前 膜 。 由 于 肿瘤 细胞 表面 的 抗原 决定 簇 
与 突 触 前 膜 神经 末梢 钙 通道 蛋 魏 有 交叉 免疫 反应 ,使 之 产生 的 抗体 也 对 神经 来 前 膜 产 生 
免疫 应 答 ,导致 钙 通道 ,特别 是 电压 依赖 性 钙 通道 不 能 开放 。 当 神经 冲动 到 达 神 经 未 梢 时 , 钙 离 
子 不 能 进入 神经 未 梢 , 突 触 前 膜 不 能 正常 释放 乙酰 胆 大 ,导致 神经 一 肌肉 接头 传递 功能 障碍 。 
中 年 男性 多 见 ; 亚 急 性 起 病 , 进行 性 对 称 性 肢体 近 端 和 躯干 肌肉 无 力 ,病态 疲劳 ,下 肢 重 于 
上 肢 ,休息 后 症状 不 能 缓解 。LES 与 重症 肌 无 力 表现 不 同 的 是 患 肌 在 短 时 间 内 (15 秒 左右 ) 反 复 
收缩 无 力 症状 减轻 ,而 持续 可 六 后 肌 无 力 双 有 加 要。 一 般 不 累及 脑 神经 支配 的 肌肉 ,半数 以 上 
患者 有 胆 碱 能 自主 神经 功能 障 但 ,如 口 干 .便秘 ,排尿 困难 ,阳痿 .体位 性 低 血 奈 等 ;体征 包括 深 
反射 减 罚 或 消失 ,无 感觉 障碍 。 可 以 合并 其 他 PNS, 如 PCD 和 脑 消 髓 炎 等 。 

新 斯 的 明 或 依 酚 氧 铵 试验 往往 阴性 ,部 分 患者 可 有 弱 反应 ,但 不 如 重症 肌 无 力 敏感 。 最 有 
特征 性 改变 的 是 肌 电 图 ,表现 为 低频 (3~5Hz) 刺激 时 动作 电位 波幅 变化 不 大 ,而 高 频 ( ens 
复 电 刺激 时 波幅 递增 到 200% 以 上 . 

胆 碱 酯 酶 抑制 剂 如 省 吡 斯 的 明 通常 无 效 。 与 其 他 PNS 不 同 ,由 于 体内 抗体 不 断 产生 ,单独 
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害 换 治疗 的 效果 不 理想 , 血 桨 置换 加 用 免疫 治疗 有 效 。 针 对 肿瘤 相应 治疗 也 可 使 症状 
但 不 稳定 。 另 外 ,还 应 注意 避免 应 用 钙 通道 阻 滞 剂 类 药物 如 尼 莫 地 平 、 维 拉 帕 米 、 氟 


应 用 血 桨 
明显 改 3 
桂 利 唆 等 . 
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全 球 糖尿 病 的 负担 日 益 增 长 , 据 国际 糖尿 病 联 盟 报 告 全 世界 糖尿 病 患 者 已 达 2.85 亿 。 随 着 
医疗 条 件 的 改善 和 新 药 的 应 用 ,糖尿 病 患 者 生存 期 明显 延长 , 某 些 急 性 并 发 症 如 病症 酸 中 毒 , 非 
琢 辛 商 渗 性 器 迷 以 及 严重 感染 等 已 经 明显 减少 ,同时 慢性 并 发 症 越 来 越 多 见 , 例 如 糖尿 病 神经 
系统 损害 糖尿病 性 肾病 及 糖尿 病 视网膜 病变 等 。 许 多 糖尿 病 患 者 缺少 “三 多 一 少 ” 的 典型 临 
床 症状 , 常 以 神经 系统 病变 为 主诉 ,例如 先 以 脑 血管 病 . 多 发 性 周围 神经 病 等 就 诊 ,在 检查 中 才 
发 现 库 发 疾病 为 糖尿 病 。 随 着 人 们 对 神经 系统 损害 认识 的 不 断 提 高 和 新 的 检查 手段 (如 MRI、 
PET . 肌 电 图 及 神经 肌肉 活检 等 ) 的 普遍 应 用 .糖尿 病 神经 系统 并 发 症 检 出 率 明显 提高 , 达 50% 
以 上 ,是 糖尿 病 最 常见 的 并 发 症 。 

【 发 病 机 制 和 病理 改变 】 

李 尿 病 引 起 的 神经 系统 损伤 复杂 多 样 ,可 侵 及 脑 , 兰 通 和 周 玮 神经 ,其 机 制 也 较 复杂 ,目前 
认为 主要 有 以 下 学 说 : 

1. 糖 代谢 异常 ， 非 酶 促 重 白质 的 糖 基 化 和 多 元 醇 . 肌 醇 代 谢 异 常 。 蛋 白质 的 非 酶 糖 基 化 
是 糖 的 醛 基 或 酮 基 与 蛋白 质 中 的 氨基 结合 形成 糖 基 化 蛋白 质 的 反应 过 程 。 高 血糖 可 致 神经 通 
靖 蛋 白 和 微 管 下 白糖 基 化 明显 增强 ,影响 了 与 神经 分 泌 及 轴 索 传导 相关 的 微 管 系统 的 结构 和 功 
能 。 非 酶 糖 基 化 还 可 影响 一 些 基质 蛋白 对 周围 神经 纤维 的 营养 作用 。 另 外 ,高 血糖 可 使 多 元 醒 
通路 活性 增强 ,大 量 的 葡萄 糖 经 醛 糖 还 原 酶 催化 生成 较 多 的 山梨 醇和 果糖 ,而 神经 组 织 内 缺少 果 
糖 激酶 ,造成 山梨 醇和 果糖 的 堆积 ,导致 神经 纤维 内 渗透 压 增高 ,进而 引起 神经 纤维 水 肿 变性 、 
坏死 。 和 葡萄 糖 和 山梨 醇 在 细胞 内 的 积聚 造成 神经 组 织 对 肌 醇 的 摄取 减少 ,不 仅 影 响 NaK-A1P 
酶 活性 ,而 且 导 致 神经 节 段 性 脱 锯 精 及 轴 索 变性 。 

2. 微血管 病变 导致 的 神经 低 灌 注 长 期 高 血糖 导致 血脂 代谢 异常 ,微血管 基底 膜 增 序 、 血 
管内 皮 细 胞 增生 .透明 样 变性 . 糖 蛋 白 沉积 , 管 腔 狭窄 等 ,引起 微 循环 障碍 ,进而 导致 神经 组 织 ， 

血 、 缺 氢 , 后 者 可 引起 自由 基 生 成 多 ,氧化 反应 增强 ,造成 神经 结构 和 功能 损害 。 

3. 神经 生长 因子 (nerve growth factor,NGF) ,胰岛 素 样 生长 因子 -| (insulin-like growth factors, 
IGFs- 了) NGF 对 交感 神经 元 和 部 分 感觉 神经 元 神经 起 营养 支持 作用 ,糖尿 病 神经 病变 时 皮肤 
和 肌肉 组 织 内 NGF 减少 。 另 外 ,NGF 与 胰岛 素 在 结构 上 相似 ,部 分 灿 尿 病 患 者 体内 出 现 的 胰 马 
素 抗 体 可 以 与 NGF 发 生 交叉 反应 ,使 NGF 减少 ,这 也 提示 了 糖尿 病 神经 病变 可 能 与 自身 免疫 因 
素 有 关 。IGks- 工具 有 促进 神经 生长 和 修复 的 作用 .胰岛素 抵抗 导致 胰 岛 素 和 1GFs- 工作 用 降低 ， 
从 而 发 生 糖 尿 病 性 神经 系统 病变 。 

4. 自身 免疫 因素 部 分 患者 血清 中 可 以 查 到 抗 神经 节 抗体 及 抗 磷脂 抗体 等 ,这 些 抗体 不 仅 
直接 损伤 神经 组 织 ,也 影响 到 供应 神经 的 血管 ,导致 神经 组 织 的 血液 循环 障碍 。 对 糖尿 病 性 神 
经 病变 患者 的 腓 肠 神 经 活检 发现 ,在 神经 束 膜 和 神经 内 膜 处 均 有 1gG 、IgM 和 补体 C3 沉积 ,其 发 
生机 制 可 能 与 高 血糖 引起 的 神经 血管 屏 障 做 坏 有 关 。 

5. 炎症 反应 “ 秋 附 分 子 有 维持 正常 炎症 反应 和 免疫 应 答 的 作用 。 精 尿 病 神经 病变 患者 比 
无 神经 病变 的 糖尿 病 患者 的 P2 选择 素 和 细胞 间 夭 附 分 子 -1 基础 值 高 ,导致 周围 神经 传导 速度 
减 慢 ,提示 这 些 炎症 因子 可 能 参与 了 神经 病变 的 发 生 和 发 展 。 

6. 遗传 因素 “部 分 患者 的 糖尿 病 性 神经 病变 与 糖尿 病 的 严重 程度 不 一 定 乎 行 ,这 可 能 与 个 
体 的 遗传 易 感 性 有 关 。 目 前 发 现 有 儿 种 基因 ,其 中 醛 糖 还 原 酶 基因 多 态 性 与 糖尿 病 微血管 病变 
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密切 相关 ,但 遗传 在 糖尿 病 神 经 病变 中 的 作用 尚 待 进 一 步 研究 。 

7. 其 他 因素 熏 白 激酶 C ,必需 脂肪 酸 ,前列腺 素 等 代谢 失调 均 可 引起 神经 膜 
管 改变 - 氨基 已 糖 代 谢 异 常 , 脂 代谢 异常 .维生素 缺乏 .亚麻 酸 的 转化 \N- 乙 酰基 -L- 肉 3 
Na 和 泵 失调 等 均 可 能 与 糖尿 病 性 神经 病变 有 关 。 

[ 糖尿 病 神经 系统 病变 分 类 】 
糖尿 病 神经 系统 病变 分 类 见 表 21-4- 


表 21-4 ”糖尿 病 神经 系统 病变 分 类 
糖尿 病 性 脑 血 管 病 diabetic cerebrovascular diseases 
糖尿 病 腔 院 性 脑 梗 死 diabetic cerebral lacunar 
糖尿 病 多 发 性 脑 梗死 diabetic multiple cerebral infarction 
糖尿 病 性 脊 通病 diabetic myelopathy 
兰 前 动脉 综合 征 anterior spinal artery syndrome 
糖尿 病 性 肌 萎缩 diabetic amyotrophy 
糖尿 病 性 假 性 痊 髓 diabetic pseudomyelanalosis 
糖尿 病 性 周围 神经 病 diabetic neuropathy 
糖尿 病 性 脑 神经 病 diabetic cranial neuropathy (包括 单 脑 神经 病 或 多 脑 神经 病 ) 
糖尿 病 性 疹 神 经 病 diabetic spinal neuropathy 
感觉 运动 神经 病 sensorimotor polyneuropath 
对 称 性 多 发 末梢 神经 病 distal symmetric polyneuropathy 
局 炸 性 神经 病 focal neuropathy 
糖尿 病 性 单 神经 病 diabetic mononeuropathy 
糖尿 病 性 多 发 单 神经 病 diabetic mononeuropathy multiplex 
自主 神经 病 autonomic neuropathy 
低 血糖 性 意识 障碍 hypoglycemic unawareness 


瞳孔 异常 abnormal papillary function 


je 


圣 病 cardiovascular autonomic neuropathy 
篇: 堪 坟 和 油 弘 旺 
血管 运动 神经 病 vasomotor neuropathy 


汗腺 运动 神经 病 sudomotor neuropathy 


汤 自 主神 经 病 gastrointestinal autonomic neuropathy 
胃 张 力 缺乏 gastric atony 
糖尿 病 性 腹泻 或 便秘 diabetic diarrhea or constipation 
排 空 时 间 延 长 fecal incontinence 
泌尿 生殖 自主 神经 病 genitourinary autonomic neuropathy 
膀胱 功能 障碍 bladder dysfunction 
性 功能 障碍 sexual dysfunction 


【诊断 】 
根据 上 述 分 类 和 相应 的 临床 表现 ,结合 血糖 升 高 或 糖 耐量 异常 等 诊断 不 难 。 脑 血管 病 需 进 
行头 部 CT .MRI 检查 ; 冰 髓 血管 病 多 数 可 通过 MRI 检 出 ;周围 神经 病 需 进 行 神经 电 生理 检查 , 必 
要 时 行 神经 活检 帮助 诊断 . 
【治疗 】 
首要 的 是 将 血糖 控制 在 理想 范围 内 ( 详 见 内 科学 ), 包 括 控制 饮食 .口服 降 糖 药 ,使 用 胰岛 素 
等 ,但 一 定 要 注意 避免 治疗 中 低 血 糖 的 发 生 。 其 次 ,由 于 糖尿 病 性 神经 病变 多 以 摆 精 改变 为 主 ， 
故 B 族 维生素 的 使 用 韭 常 重要 。 同 时 可 应 用 一 些 改 善 循 环 和 营养 神经 的 药物 。 治 疗 的 同时 应 
注意 血脂 的 控制 ,因为 在 有 糖尿 病 的 情况 下 ,高 血脂 使 动脉 硬化 加 重 , 从 而 加 重 血管 的 狭窄 及 增 
记 加 缺 血 性 脑 血 管 病 的 发 生 , 一般 应 将 低 密度 脂 蛋 站 胆 国术 (LDL-C) 控 制 在 2.6mmoll,(100mg/d1) 
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管 病 参 见 脑 血管 病 一 章 ; 其 他 治疗 见 相关 章 节 。 下 面 就 几 个 常见 的 糖 
叙述 - 
-、 烽 以 阁 性 多 发 性 周围 神经 病 
糖尿 病 性 多 发 性 周围 神经 病 (diabetic polyneuropathy ) 又 称 对 称 性 多 发 性 末梢 神经 病 (distal 
symmetric neuropathy), 是 最 常见 的 糖尿 病 性 神经 系统 并 发 症 ,病变 通常 为 对 称 性 ,下 肢 重 于 上 
胶 , 以 感觉 神经 和 自主 神经 症状 为 主 ,而 运动 神经 症状 较 轻 。 
【临床 表现 】 
工 性 起 病 ,逐渐 进展 。 多数 对 称 发 生 ,不 典型 者 可 以 从 一 侧 开 始 发 展 到 另 一 侧 , 主观 感 党 
有 明显 而 客观 体征 不 了 明显。 有些 神 经 症状 明显 但 无 明显 糖尿 病症 状 ,甚至 空腹 血糖 正常 糖 耐量 异 
常 ,此 时 寡 通 过 神经 传导 速度 检测 才能 明确 诊断 。 
2. 感觉 症状 通常 自 下 上 肢 远 端 开 始 , 主 要 表现 为 烧灼 感 . 针 刺 感 及 电击 感 ,夜间 重 ,有 时 疼痛 
出 天 难以 忍受 而 影响 睡眠 。 还 可 以 出 现 肢 体 果 木 感 . 蚁 走 感 等 感觉 异常 ,活动 后 好 转 ,可 有 手 


以 下 ;交大 病 引 起 的 脑 血 
尿 病 神经 系统 并 发 症 加 以 


套 一 袜 套 状 感觉 减退 或 过 敏 。 
3. 自主 神经 症状 较为 突出 。 可 出 现 体位 性 低 血 压 。 此 外 ,皮肤 、. 暗 孔 、 心 血管 .汗腺 和 周围 


血管 . 轨 肠 泌尿 生殖 系统 均 可 受累 。 

4. 肌体 无 力 较 轻 或 无 ,一 般 无 肌 芋 缩 。 查 体 时 可 见 下 上肢 深 \ 浅 感觉 和 腿 反 射 减 弱 或 消失 。 

【 诊断 与 鉴别 诊断 】 

诊断 主要 依据 感觉 和 自主 神经 症状 、 血 糖 异常 . 肌 电 图 昆 示 神 经 传导 速度 减 槛 。 需 注意 与 
农药 .重金属 和 一 些 有 机 化 合 物 中 毒 引起 的 多 发 1 jr 经 病 相 鉴别 ,仔细 询问 病史 有 助 于 诊 
断 。 此 外 还 应 注 j 癌 性 周围 神经 病 、 亚 急性 联合 变性 .慢性 炎 症 性 脱 丹 鞘 性 多 发 性 周围 神经 
病 及 遗传 性 周 用 神经 病 鉴别 。 值 得 一 提 的 是 ,有 些 年 轻 患者 应 与 晚 发 的 遗传 性 周围 神经 病 , 特 
别 是 遗传 性 运动 感觉 性 神经 病 的 工 型 和 开 型 鉴别 。 后 者 部 分 患者 合并 糖尿 病 ,其 运动 神经 也 同 
样 受累 并 可 出 现 肌肉 凌 缩 ,检查 常 有 家 族 遗 传 史 ,神经 活检 和 基因 检测 等 有 时 可 帮助 鉴别 。 

治疗 】 

以 控制 血糖 ,改善 循环 .营养 神经 治疗 为 主 ,给 予 维生素 B, .维生素 Bo. 维生素 Bi,、ATP < 等 药 
物 , 也 有 人 认为 神经 节 苷 脂 -1(GMI1) 能 促进 周围 神经 再 生 。 自 发 性 疼痛 可 给 予 卡 马 西平 、 茶 受 
英 钠 ,情绪 不 稳 可 用 抗 焦虑 和 抗 抑郁 药物 。 自 主神 经 症状 治疗 比较 困难 ,可 对 症 治疗 。 

【预后 】 

糖尿 病 性 周围 神经 病 治 疗效 果 不 佳 ,有 些 患者 可 发 展 成 大 食 . 体 重 下 降 、 抑 郁 及 焦虑 ， 甚至 
恶 病 质 状 态 。 部 分 患者 出 现 闫 固 性 肢 端 淡 疡 、 坏 死 及 反复 感染 导致 败血症 。 

-、 粮 床 病 性 单 神经 病 

糖尿 病 性 单 神经 病 (diabetiec mononeuropathy) 是 指 单个 神经 受累 ,可 以 侵犯 脑 神 经 ,也 可 以 
侵犯 痊 神 经 ,如 果 侵 犯 两 个 以 上 神经 称 为 多 发 性 单 神经 病 。 脑 神经 主要 以 动 眼神 经 、 展 神经 、 滑 
藻 神经 和 面神经 常见 。 痊 神 经 常 侵犯 腓 浅 神经 、 腓 肠 神经 、 腓 总 神经 .正中 神经 . 尺 神经 , 梯 神经 、 
腋 神 经 ,少数 可 侵 及 肪 神经 和 闭 孔 神经 。 

【 临床 表现 】 

笛 尿 病 性 单 神经 病 主 要 是 血液 循环 障碍 所 致 ,多 数 患 者 可 见 较 明 显 的 轴 索 变性 及 程度 不 等 
的 节 段 性 脱 几 藉 , 细 小 的 感觉 纤维 受 损 较为 显著 。 以 急性 或 亚 急 性 起 病 者 居多 ,临床 表现 为 受 
损 神经 相应 支 号 区 域 的 感觉 .运动 障碍 , 肌 电 图 检查 以 神经 传导 速度 减 慢 为 主 。 病 程 可 持续 数 
司 到 数 月 ,治疗 与 多 发 性 周转 神经病 相同 。 


外 
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三 、 糖 尿 病 性 自主 神经 病 

80% 的 糖尿 病 患 者 有 不 同 程度 的 自主 神经 受 损 ,可 以 发 生 在 糖尿 病 的 任何 时 期 ,但 最 易 发 
生 在 病程 20 年 以 上 和 血糖 控制 不 良 的 患者 中 。 交感 神经 和 副交感 神经 ,有 髋 纤维 和 无 赐 纤 维 
均 可 受累 。 影 响 到 心脏 .血管 及 汗腺 自主 神经 时 出 现 汗腺 分 泌 异 常 .血管 舒 缩 切 能 不 稳定 ,表现 
为 四 肢 发 冷 .多 汗 或 少 汗 .皮肤 干燥 ,有 15% 的 糖尿 病 患者 合并 有 体位 性 低 血压 ;影响 到 有 暗 孔 导 
致 瞳 孔 对 光 反 应 迟钝 称 为 糖尿 病 性 异常 蜂 孔 。 

较 常 见 的 糖尿 病 性 自主 神经 病 (diabetic autonomic neuropathy) 有: 

1. 糖尿 病 性 胃 肠 自主 神经 病 (diabetic gastrointestinal autonomic neuropathy) ”糖尿病 常 引起 
胃 、 肠 自主 神经 损害 ,导致 其 功能 亲 乱 ,包括 胃 轻 瘫 、 腹 泻 \ 便 秘 等 。 

2. 糖尿 病 性 膀胱 功能 障碍 (diabetic bladder dysfunction) 13% 的 糖尿 病 患者 合并 有 膀胱 功 
能 障碍 ,出 现 排尿 困难 ,膀胱 容量 增 大 , 称 为 低 张力 性 大 容量 膀胱 。 由 于 膀胱 内 长 时 间 有 残余 尿 ， 
因此 常 反 复发 生 泌尿 系统 感染 。 

3. 糖尿 病 性 性 功能 障碍 (diabetic sexual dysfunction ) 男性 糖尿 病 患者 有 接近 半数 出 现 阳 
痿 , 它 可 以 是 糖尿 病 自 主神 经 障碍 的 唯一 表现 ,其 原因 可 能 是 由 于 能 部 副交感 神经 受 损 所 致 。 
40 岁 以 下 的 女性 患者 38% 出 现 月 经 宁 乱 ,此 外 还 有 性 冷淡 和 会 阴部 冶 痒 。 


四 、 镶 尿 病 性 痊 艇 病 

糖尿 病 性 消 髓 病 (diabetic myelopathy) 是 糖尿 病 少见 的 并 发 症 ,主要 包括 : 痊 前 动脉 综合 征 、 
糖尿 病 性 肌 萎 缩 和 糖尿 病 性 假 性 痊 髓 兽 。 

1. 糖尿 病 性 肌 萎缩 (diabetic amyotrophy) 约 占 糖尿 病 的 0.18%， 是 糖尿 病 性 腰 段 神 经 根 病 
变 ,为 免疫 介 导 的 微血管 神经 外 膜 病 变 。 多 见于 老年 2 型 糖尿 病 患 者 ,体重 减轻 .血糖 变化 时 容 
易 发 生 。 多 为 亚 急 性 起 病 ,主要 累及 骨盆 带 肌 ,特别 是 股 四 头 肌 ,往往 肌 萎缩 明显 ,而 肌 无 力 非 
党 轻微 。 常 以 单 侧 下 肢 近 端 无 力 萎缩 开始 ,病情 进展 后 约 有 半数 患者 双 侧 下 上 肢 近 端 受累 , 侦 可 
累及 下 肢 远 端 ,部 分 患者 有 剧烈 的 神经 痛 但 查 体 却 无 感觉 异常 。 肌 电 图 显示 以 支配 近 端 肌肉 和 
痊 旁 肌 为 主 的 神经 源 性 损害 。 

2. 糖尿 病 性 假 性 珍 髓 疡 (diabetic pseudomyelanalosis) 消散 的 后 根 和 后 索 受 累 引 起 的 , 临 
床 表现 为 深 感觉 障碍 ,患者 多 出 现 步 态 不 稳 .夜间 行走 困难 ,走路 踩 棉花 感 , 闭 目 难 立 征 阳 性 。 

以 上 治疗 均 以 治疗 原 发 病 为 主 , 稍 以 B 族 维生素 治疗 。 


第 三 节 ”系统 性 红斑 狼疮 的 神经 系统 表现 


系统 性 红斑 狼疮 (systemic lupus erythematosus, SLE ) 是 一 种 累及 全 身 各 系统 的 常见 自身 免 
疫病 ,是 由 于 遗传 .内 分 泌 和 环境 因素 相互 作用 而 导致 机 体 免疫 失调 引起 的 慢性 炎 性 疾病 。 中 
国人 患 病 率 约 为 21.4/10 万 ,其 中 90% 以 上 是 女性 患者 。 临 床 表现 多 种 多 样 , 约 有 半数 患者 出 
现 不 同 程度 的 神经 精神 症状 , 称 为 神经 精神 狼疮 ( neuropsychiatric systemic lupus erythematosus, 
\PSLE ), 


【病因 】 
SLE 导致 的 神经 损伤 原因 较为 复杂 。 首 先 ,不 同 种 族 的 发 病 率 不 同 ,提示 有 种 族 遗 传 性 ,而 


朋 有 家 族 发 病 集 中 趋势 ,尤其 是 同胞 姐妹 和 单 卵 双胞胎 发 病 更 多 。 其 次 ,许多 学 者 认为 病毒 感 
染 与 SLE 相关 ,在 部 分 患者 体内 发 现 抗 采 疹 病毒 . 副 流感 病毒 . 乃 腺 炎 病 毒 及 EB 病毒 抗体 , 同 
时 血清 中 王 扰 素 水 平 增高 ,但 还 没有 在 SLE 患者 体内 分 离 出 这 些 病 毒 。 由 于 SLE 女性 患者 明显 
多 于 男性 患者 ,又 多 为 育龄 妇女 ,妊娠 和 分 娩 可 以 加 重 或 诱发 SLE 发 病 , 提 未 本 病 可 能 与 内 分 小 
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有 关 。 紫 外线 照 时 损伤 皮肤 可 使 皮肤 细胞 核 内 DNA 成 为 抗原 ,刺激 产生 抗 核 抗体 损伤 皮肤 , 产 
生 炎 症 反 应 : 有些 药物 也 可 使 核 蛋白 和 DNA 变性 ,造成 免疫 反应 , 停 药 后 症状 也 有 所 好 转 。 


[【 发 病 机 制 | 】 

目前 较为 公认 的 机 制 是 免疫 介 导 损伤 。 免 疫 介 导 SLE 神经 损伤 的 主要 机 制 有 : | 

1. 抗体 对 神经 细胞 的 直接 损伤 ”在 患者 体内 可 以 检测 出 多 种 自身 抗体 ,例如 : 抗 神经 元 搞 
体 . 抗 神经 胶 质 细胞 抗体 . 抗 淋巴 细胞 抗体 .这 些 抗体 可 以 直接 杀伤 神经 组 织 。 但 是 有 些 患者 的 | 
短暂 性 和 慢性 神经 症状 用 抗体 直接 杀伤 神经 细胞 无 法 解释 ,可 能 存在 神经 细胞 表面 的 膜 蛋 白 抗 
体 , 这 些 抗体 只 是 影响 了 细胞 功能 ,而 没有 使 神经 细胞 溶解 坏死 ,因而 在 临床 上 引起 精神 症状 和 
炳 首发 作 

2. 抗体 对 脑 血 管 的 损伤 ”在 该 病 患 者 内 皮 细 胞 膜 磷脂 上 查 到 抗 心 磷脂 抗体 ,可 造成 内 皮 损 | 
伤 , 进 一 步 导致 血小板 黏附 .聚集 形成 血栓 。 抗 内 皮 细 胞 抗体 还 有 单 核 细 胞 趋 化 作用 ,使 单 核 细 | 
胞 浸润 于 血管 壁 内 ,破坏 血管 壁 和 促进 动脉 硬化 形成 。 

3. 抗体 对 凝血 系统 的 影响 "” 抗 磷脂 抗体 表面 带 有 正 电荷 ,与 带 有 人 负电 荷 的 磷脂 结合 影响 凝 
血 机 制 ; 也 可 以 通过 B > 糖 蛋白 工 发 挥 促 血 栓 形 成 的 作用 ;还 可 以 与 磷脂 竞争 性 结合 ,延长 磷脂 
依赖 的 凝血 过 程 ,如 X 因子 的 激活 和 凝血 酶 诛 向 凝血 酶 的 转化 。 

4. 抗原 一 抗体 对 脉络 膜 和 血 一 脑 屏 障 的 损伤 ”抗原 一 抗体 复合 物 对 脉络 膜 和 血 一 脑 屏障 
造成 损伤 ,可 使 抗体 进入 脑 组 织 。 

【病理 】 

SLE 神经 系统 病理 改变 包括 中 枢 神 经 系统 和 周围 神经 系统 。 脑 损害 可 以 弥漫 全 脑 , 主要 有 
新 旧 不 一 的 微 梗死 .出血 , 也 可 有 大 面积 脑 梗死 、 脑 出 血 及 蛛网 膜 下 腔 出 血 ,但 比较 少见 。 脑 血 
管 广泛 受 办 ,以 小 血管 病变 为 主 ,可 表现 为 透明 样 变 、 血 管内 皮 增 生 , 也 可 出 现 血 管 炎 性 改变 ,此 
种 改变 多 发 生 在 大 脑 皮 质 及 脑 干 。 白 质 还 可 以 出 现 脱 角 精 改变 。 周 围 神经 主要 以 多 灶 性 不 对 
称 的 脱 艇 和 匡 改 变 为 主 , 滋 养神 经 的 小 血管 病变 也 可 导致 轴 索 改变 。 

【 临床 表现 】 

SLE 神经 症状 可 以 出 现在 SLE 的 各 个 时 期 ,狼疮 脑病 按 临床 表现 将 神经 精神 损害 分 为 三 型 : 
@ 轻 型 :头痛 和 (或 ) 哎 吐 、 视 物 模糊 ;@@ 中 型 : 除 上 述 表现 外 同时 并 发 精神 异常 . 抽 搞 发 作 \、 病 理 
征 或 眼底 改变 ;@ 重 型 : 除 中 型 表现 外 有 和 鲈 迷 、 典 型 的 疯 闯 发 作 。 常 见 的 神经 精神 症状 有 : 

1. 头痛 是 SLE 神经 系统 最 常见 的 症状 , 约 占 329%6~70%。 主 要 表现 为 偏 头痛 ,其 次 是 紧 
张 性 头痛 。 偏 头痛 可 以 是 有 先兆 的 偏 头痛 ,也 可 以 无 先兆 , 且 可 以 在 SLE 诊断 之 前 单独 出 现 。 

2. 交 痫 ”是 另 -一 常见 的 症状 , 约 占 17%~37%。 发 作 形式 可 以 有 全 身 强直 一 阵 杰 发作、 单纯 
部 分 性 发 作 、 复 杂 部 分 性 发 作 、 闯 痛 持 续 状态 .反射 性 辣 痛 .精神 运动 性 发 作 等 。 约 5%~10% 的 | 
患者 以 疯 病 为 SLE 的 首发 症状 ,因此 常 被 误诊 为 原 发 性 辣 痛 。 疯 病 发 作 可 以 出 现在 疾病 的 早期 ， 
但 最 常见 于 SLE 的 晚期 ,患者 应 用 抗 癫痫 药 物 后 效果 很 好 。 | 

3. 脑 血 管 病 也 是 SLE 常见 的 神经 症状 , 约 占 3%~15%, 包 括 脑 梗死 \ 脑 出 血 和 蛛网 膜 | 
腔 出 血 ,病变 可 累及 大 脑 . 小 脑 和 脑 干 。 原 因 可 以 是 脑 血管 本 身 病变 ,也 可 以 是 来 源 于 心脏 附 壁 
血栓 的 脱落 造成 脑 栓塞 。 除 此 之 外 ,SLE 并 发 的 高 血压 .尿毒 症 本 身 也 可 以 引起 脑 血管 病 。 

4. 认 知 障碍 及 精神 症状 ”是 常见 的 临床 表现 ,主要 表现 为 记忆 力 减退 ,可 以 恢复 ,也 可 以 复 
”发 。 严 重 者 可 表现 为 胡言 乱 语 、 意 识 模糊 .躁动 不 安 .幻觉 .痴呆 抑郁 等 。 

5. 无 菌 性 脑膜 炎 ”包括 急 ,慢性 脑膜 炎 ,常常 出 现在 SLE 早期 .可 以 是 首发 症状 ,易于 复发 。 
表现 为 头痛 .呕吐 、 颂 项 强直 等 。 查 体 有 脑膜 刺激 征 。 

6. 运动 障碍 “主要 是 狼疮 性 舞蹈 病 , 偶 可 见 到 帕 人 金森 综合 征 。 舞 蹈 病 可 出 现在 疾病 的 任何 
时 期 ,但 在 急性 发 作 期 多 见 。30 岁 以 下 青年 女性 多 见 , 多 为 一 过 性 ,少数 持续 数 年 。 可 以 是 单 侧 
舞蹈 ,也 可 以 是 双 侧 ,复发 率 大 约 2596。 


笔记 
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7. 疹 髓 病 可 以 是 SLE 最 初 的 临床 表现 ,也 可 发 生 在 疾病 不 同时 期 , 常 是 急性 或 亚 
病 , 胸 散 受 累 居 多 ,表现 为 双 下 肢 无 力 , 甚 至 完全 性 截 准 , 受 损 平面 以 下 各 种 感觉 减退 和 消失 .大 
小 便 功 能 障碍 等 。 

8. 脑 神经 病变 “ 主要 为 视神经 受累 ,也 可 累及 面神经 .三 又 神经 及 后 组 脑 神经 。 在 病变 侵 
及 大 脑 . 脑 干 时 ,也 可 同时 累及 脑 神经 。 

9. 稍 神 经 病变 “” 较 少见 , 主要 是 非 对 称 性 神经 炎 。 最 常见 的 症状 是 感觉 异常 ,可 和 
袜 套 状 痛觉 减退 ,其 次 是 感觉 性 共 济 失调 。 也 可 以 累及 神经 根 ,表现 为 急 、 
多 发 性 周围 神经 病 ,少数 报道 也 可 出 现 单 神经 病 .多 发 性 神经 病 ,弥漫 性 神经 病 等 。 

【 辅助 检查 】 

1. 脑 背 液 ”359% 的 患者 压力 升 高 ,一 般 为 轻 度 升 高 ,但 也 有 高 达 400mmH20 以 上 者 ;74% 
的 患者 有 和 蛋白 升 高 ,多 在 0.51~2.92g/L 之 间 ;18% 的 患者 可 伴 有 白细胞 轻 度 升 高 ,每 微 升 几 个 到 
几 十 个 ,以 淋巴 细胞 升 高 为 主 ; 糖 和 氧化 物 多 正常 ,个 别 报道 糖 降低 。 此 外 还 可 查 到 抗 神经 元 或 
淋巴 细胞 的 IgG 抗体 ,半数 患者 出 现 罕 克 隆 带 。CSF 中 C4 补体 和 糖 的 含量 降低 常 提示 活动 性 
狼疮 性 脑病 。 

2. 血清 免疫 学 ”血清 中 一 些 抗 休 与 临床 表现 有 一 定 的 关系 ,例如 抗 淋 巴 细胞 抗体 与 认 知 障 
碍 有 关 , 抗 核 稻 白 P 抗 体 与 神经 症 有 关 , 抗 心 磷脂 抗体 与 脑 梗死 .舞蹈 病 和 疹 通 炎 有 关 。 

3. 影像 学 ”SLE 脑病 的 CT 、MRI 表现 多 样 , 主要 有 以 下 几 种 :@ 脱 散 畏 样 改变 :CT 表现 为 
片 状 低 密度 灶 , 以 脑 白 质 为 主 ,MRI 示 大 脑 . 小 脑 半 球 的 深部 白质 、 基 底 核 或 脑 干 区 长 T 长 T, 信 
号 ,病灶 多 发 , 呈 条 状 、 斑 片 状 ,无 周围 水肿 和 占 位 效应 ;@ 大 片 脑 梗死 : 单 发 或 多 发 ;@ 腔 隙 性 脑 
杆 死 ;@ 脑 出 血 ;@ 脑 炎 性 改变 :MRI 示 脑 实 质 内 片 状 长 全 \ 长 信号 ,邻近 脑 回 肿胀 ;@ 脑 逆 缩 : 
可 单独 出 现 , 亦 可 同时 伴 有 梗死 灶 。 虽然 MRI 的 表现 没有 特征 性 ,但 在 发 病 24 小 时 内 有 上 典型 的 
长 T,\ 长 了 信号 ,应 用 激素 后 迅速 消退 均 提示 SLE 脑病 的 存在 。 

4. 脑 电 图 ”目前 并 没有 特异 性 脑 电 图 提示 SLE 脑病 ,但 是 脑 电 图 的 异常 可 反映 发 病 早期 
的 脑 功能 异常 ,对 早期 诊断 .疗效 观察 以 及 判断 预后 有 一 定 的 意义 。 吕 轻 度 异常 :主要 表现 为 a 
波 , 较 多 散在 或 短 至 中 程 H 波 节律 活动 ,以 额 , 中 央 、 矣 区 多 见 。@@ 中 度 异常 :主要 表现 为 基本 频 
率 减 慢 , 以 HH 波及 DD 波 活动 为 背景 ,少量 a 波 , 呈 长 程 阵 发 性 ,持续 性 弥漫 性 出 现 。@@ 重 度 异 
常 :弥漫 性 非 节律 性 8 波 或 8 波 发 放 。 弥 漫 性 损害 ,EEC 多 表现 轻 度 异 常 ,此 类 病变 与 自身 抗 
体 免 疫 损 伤 有 关 , 激 素 治疗 效果 较 好 。 局 限 性 损害 者 ,EEG 多 表现 中 重度 异常 。 

5. 肌 电 图 累及 周围 神经 患者 可 出 现 神 经 传导 速度 减 慢 ,个 别 显示 轴 索 损害 的 改变 。 

【诊断 与 鉴别 诊断 】 

根据 典型 的 SLE 表现 上 且 伴 有 神经 .精神 症状 ,不 难 诊断 ,但 如 果 SLE 本 身 症状 不 典型 ,特别 
是 神经 ,精神 症状 出 现在 SLE 之 前 者 容易 误诊 。SLE 的 诊断 目前 仍 采用 美国 风湿 协会 (American 
college of rheumatology,ACR)1982 年 的 诊断 标准 (参见 内 科学 )。 根 据 青 .中 年 女性 起 病 , 伴 有 皮 

害 ,关节 疼痛 .低热 .乏力 等 症状 , 伴 有 神经 .精神 症状 .血沉 快 . 户 细胞 和 血小板 降低 . 肖 白 
尿 或 管 型 尿 , 抗 核 抗 体 阳性 等 诊断 可 以 确立 。 同 时 脑脊液 检查 白细胞 和 和 蛋白 轻 度 增高 . 抗 核 抗 
体 阳 性 、C4 降低 ,大 剂量 皮质 激素 治疗 好 转 有 助 于 诊断 。 鉴 别 诊断 需 除外 有 明显 的 动脉 硬化 及 
其 他 危险 因素 所 致 的 脑 梗死 . 脑 出 血 及 蛛网 膜 下 腔 出 血 。 还 需要 除外 多 发 性 硬化 ,因为 该 病 也 
常见 于 中 .青年 女性 ,临床 亦 表 现 为 缓解 复发 的 特点 ,通过 影像 学 难以 鉴别 , 主要 通过 CSF 及 血 
清 免疫 学 等 检查 铺 助 诊断 
【 治疗 及 预后 】 
1. 一 般 治疗 ”应 尽早 诊断 .尽早 治疗 。 本 病 是 一 种 慢性 疾病 ,需要 长 期 随访 和 咨询 ,不 断 调 
整治 疗 方案 ， 月 前 没有 很 好 的 根治 方法 ,应 向 患者 讲 清楚 要 树 立 与 疾病 长 期 斗争 的 信念 
避免 - 些 诱 发 因 泰 ,例如 尽量 避免 紫外 线 照射 ,避免 感染 .精神 刺激 ,注意 休息 ,妊娠 和 生育 也 会 


< 
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加 至 病情 ”和 慎 用 普 鲁 卡 因 胺 . 肝 集 达 嗪 等 药物 ,这 些 药物 可 能 加 重 SLE。 尤 其 应 注意 尽量 避免 
应 用 曼 址 性 药物 - 

2. 神经 科 治疗 ”主要 是 对 症 治疗 ,例如 癫 痛 可 应 用 抗 癖 痢 药物 ,高 凝 状态 可 应 用 抗 血 小 板 
聚集 及 疏 症 循环 药物 ,周转 神经病 可 用 皮质 类 固 醇 激素 和 B 族 维生素 ,舞蹈 病 可 用 气 哌 啶 醇 治 
疗 , 顾 内 压 增 高 可 使 用 降低 颅 内 压 药 物 等 。 无 菌 性 脑膜 炎 可 以 用 激素 治疗 。 近 来 研究 发 现 B- 
七 叶 电 在 钠 有 激素 样 作 用 , 既 可 以 抗 脑 水 肿 又 可 发 挥 免 疫 调 节 作 用 ,对 SLE 应 该 较为 合适 ,但 是 
该 约 妇 出 现 站 恢 炎 , 叫 者 注射 部 位 易 出 现 疼痛 。 

3. SLE 治疗 ”SLE 主要 治疗 方法 是 肾上腺 糖 皮质 激素 或 免疫 抑制 治疗 或 两 者 合用 。 目 前 
激素 应 用 方法 比较 普遍 的 是 甲 泼 尼龙 冲击 治疗 ,然后 给 予 地 塞 米松 或 泼 尼 松 治疗 。 其 他 免疫 抑 
制剂 治疗 ,如 环 磅 酰 腕 、. 硫 唑 嘎 叭 静脉 注射 , 气 甲 蝶 叭 茜 内 注射 等 治疗 。 应 注意 激素 和 免疫 抑制 
剂 的 不 良 反 应 和 继 发 感染 。 

本 病 预 后 不 良 ,晚期 出 现 多 器 官 衰 竟 . 特 别 是 肾 衰 竭 ,也 可 以 死 于 交 痢 \ 大 面积 脑 醒 死 以 及 
药物 不 良 反 应 等 。 
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一 、 转 状 腺 功能 亢进 的 神经 系统 病变 

甲状 腺 功能 亢进 症 (hyperthyroidism) 简称 甲亢 .是 指 由 多 种 原因 导致 的 甲状 腺 功能 增强 , 甲 
状 腺 激素 分 泌 过 多 引起 的 多 系统 受累 的 高 代谢 症候 群 。 受 累 的 系统 包括 循环 系统 、 消 化 系统 、 
神经 系统 等 。 甲 亢 神 经 系统 损害 的 机 制 尚 不 清楚 ,可 能 是 甲状 腺 激素 大 量 释放 ,使 神经 细胞 线 
粒 体 氧化 过 程 加 速 , 消耗 大 量 能 量 , 导 致 细胞 缺 氧 及 能 量 不 足 所 致 。 该 病 起 病 可 急 可 缓 ,急性 多 
见 。 可 与 甲亢 危 象 并 存 ,多 由 服药 不 规则 或 停 药 诱发 ,也 可 独立 存在 。 在 甲亢 或 甲亢 危 象 症状 
存在 的 基础 上 可 出 现 发 热 伴 中 枢 神 经 损害 和 精神 异常 ,包括 以 下 四 种 : 

1. 甲状 腺 毒性 脑病 (thyrotoxic encephalopathy) 可 有 不 同 程度 的 意识 障碍 ， 大 量 错觉 .幻觉 
以 及 明显 的 精神 运动 性 兴奋 ,患者 可 很 快 进 入 展 迷 状态 。 还 可 表现 为 去 皮质 状态 、 瘾 痛 发 作 、 迁 
散 性 麻 辛 、 锥 体 束 受累 、 冰 髓 丘脑 束 受 累 、 锥 体外 系 受累 等 。 精 神 异常 可 为 兴奋 状态 , 亦 可 为 抑 
郁 状 态 。 脑 痊 液 示 无 色 透 明 ,细胞 数 多 正常 ,可 有 压力 增高 及 蛋白 增高 。 脑 电 图 示 中 、 重 度 异常 ， 
以 弥漫 的 高 波幅 慢 波 为 主 。 头 颅 CT 早期 多 示 正 常 ,也 可 在 额 矣 区 、 半 卵 圆 中 心 及 基底 核 出 现 欠 
均匀 低 密度 灶 。 头 MRI 可 见 相 应 部 位 长 T 长 T 异常 信号 。 

2. 急性 甲状 腺 毒性 肌 病 (acute thyrotoxic myopathy) 较为 罕见 ,表现 为 发 展 迅速 的 肌 无 力 ， 
严重 时 可 在 数 日 内 发 生 软 竣 。 常 侵犯 咽 部 肌肉 而 发 生 春 咽 及 发 音 障 碍 ,甚至 累及 呼吸 肌 引 起 呼 
吸 麻 交 。 少 数 患 者 可 侵犯 眼 肌 及 其 他 脑 神 经 所 支配 的 肌肉 。 肌 腿 反 射 常 降 低 或 消失 ,肌肉 萎缩 
不 明显 ,括约肌 功能 保留 ,无 感觉 障碍 。 

3. 慢性 甲状 腺 毒性 肌 病 (chronic thyrotoxic myopathy) 很 常见 ,特别 是 中 老年 男性 ,儿童 少 
见 。 特 点 为 进行 性 员 凌 缩 与 肌 力 下 降 , 而 甲亢 症状 并 不 明显 。 易 侵犯 近 端 肌 , 仲 肌 较 届 肌 更 易 
受累 。 少 数 患 者 可 同时 侵犯 肢体 远 端 机 和 面 肌 , 但 无 单纯 远 端 肌 蓉 缩 者 。 一 般 肌 鞭 缩 与 肌 无 力 

时 度 一 致 ,但 也 有 肌 力 下 降 明 显 而 鞭 缩 不 明显 者 ,尤其 是 女性 患者 。 本 病 常 同时 侵 及 双 侧 ,少数 

可 以 单 侧 为 主 。 肌 腿 反射 正常 或 亢进 。 少 数 患 者 萎缩 肌肉 可 伴 束 颤 。 

4. 甲状 腺 毒性 周期 性 瘫 普 ”甲亢 合并 周期 性 次 痰 的 几率 为 1.9%~6.2%, 男 性 多 见 , 发 作 特 
点 与 家 族 性 周期 性 瘫痪 相同 , 即 常 在 夜间 或 白天 安静 时 突然 发 生 肢 体 软 竣 , 主 要 累及 近 端 肌 , 很 
少 昧 及 观 和 二 和 头 轿 部 。 可 们 有 自主 神经 障碍 ,如 心动 过 缓 或 过 速 、 低 血压 .呕吐 \ 烦 渴 .多 汗 . 啡 
痪 及 水 肿 等 。 血 钟 降低 , 伍 补 钊 并 不 能 改善 肌 力 、 
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一 、 甲 状 腺 功能 减退 性 神经 病变 
状 腺 功能 减退 (hypothyroidism, 简 称 甲 低 ) 性 脑 损 害 , 主要 表现 为 不 同 程度 的 神经 精神 症 
状 。 轻 者 记忆 减退 、 反 应 迟钝 ,精神 抑郁 、 淡 汉 、 轻 度 智能 障碍 等 ; 重 者 步 态 不 稳 . 共 济 失调 ,里 睡 、 
痴呆 、 精 神 错 乱 , 甚 至 出 现 甲 减 性 钳 迷 而 死亡 。 甲 低 如 为 先天 性 或 发 生 在 生 后 早期 ,可 引起 精神 
发 育 不 良 , 智 能 缺陷 。 

甲 低 性 脑 神 经 病变 可 有 了 嗅 . 味 、. 视 . 听 沉 可 减退 ,真性 眩晕 , 视 物 模糊 .视野 缺损 ,视神经 邯 
缩 。 视 觉 改 变 一 般 认 为 由 于 甲 低 继 发 脑 垂 体 肿 大 压迫 视神经 所 致 。 此 外 也 可 有 三 又 神经 痛 及 
面神经 麻 辛 。 

甲 低 性 疹 神 经 病变 较 常 见 ,表现 为 四 肢 远 端 感觉 异常 ,如 刺 痛 ,麻木 烧灼 感 等 。 其 中 一 半 
有 感觉 症状 ,如 震动 觉 . 痛 觉 及 触觉 障碍 ;部 分 患者 有 手套 , 袜 套 样 感觉 障碍 。 

此 外 , 甲 低 极 易 导致 阻塞 性 睡眠 呼吸 暂停 低 通 气 综合 征 (obstnuetive sleep apnea-hypopnea 
syndrome ,OSAHS), 进 而 引起 头 昏 .嗜睡 , 认 知 功能 受 损 。 

本 病 经 甲状 腺 素 治疗 后 ,大 部 分 临床 症状 可 很 快 消失 ,预后 良好 。 

:、 桥 本 脑病 

桥 本 脑病 (Hashimoto encephalopathy, HE) 是 一 种 与 自身 免疫 性 甲状 腺 疾病 相关 的 脑病 。 以 
抗 甲状 腺 抗体 增高 为 特征 ,而 甲状 腺 功能 可 为 正常 .亢进 或 低下 。 本 病 病程 呈 复 发 一 缓解 或 进 
展 性 ,应 用 激素 后 可 有 显著 疗效 ,所 以 桥 本 脑病 又 被 称 为 自身 免疫 性 甲状 腺 炎 相 关 的 激素 反应 
性 脑病 (steroid-responsive encephalopathy associated with autoimmune thyroiditis, SREAT), 
目前 HE 的 发 病 机 制 尚 不 清楚 ,其 发 生 与 甲状 腺 功能 水 平 无 关 , 抗 甲状 腺 抗体 也 不 是 导致 
阐 病 的 直接 原因 。 多 认为 甲状 腺 炎 和 脑病 都 与 免疫 系统 的 过 度 激活 有 关 , 可 能 与 以 下 因素 相 
关 : 中 上 自身 免疫 反应 介 导 微血管 病变 导致 的 脑 内 低 灌注 ;@ 促 甲状 腺 激素 过 度 释放 引起 的 毒性 
效应 ;自身 免疫 性 复合 物 攻 击 散 磷脂 破 基 蛋白 触发 脑 血管 性 炎症 而 造成 脑 水 肿 ;@ 甲 状 腺 组 
织 与 神经 组 织 有 共同 的 抗原 决定 艇 ,因此 在 病理 状态 下 产生 的 自身 抗体 可 同时 对 神经 细胞 或 

a- 烯 醇 化 酶 (NAE) 产生 免疫 杀伤 作用 。 

病理 改变 主要 为 脑 实质 内 毛细 血管 周 于 动静 脉 .脑膜 血管 周围 特别 是 以 静脉 为 中 心 的 淋 
巴 细胞 浸润 及 入 精 和 (或 ) 轴 突 损 害 。 

本 病 多 急性 或 亚 急性 起 病 , 少 数 慢性 起 病 , 中 年 女性 多 见 。 根 据 发 病 类 型 可 分 为 两 类 :一 类 
是 以 局 灶 症 状 为 主 的 卒中 样 发 作 型 ,为 本 病 特异 症状 之 一 ,病程 叶 复 发 一 缓解 形式 ,临床 表现 为 
锥 体 束 症状 如 偏 竣 .四肢 瘫 ,也 可 出 现 失语 、 失 用 , 失 读 .小 脑 性 共 济 失调 .感觉 障碍 等 ; 另 一 类 持 
续 进 展 型 多 为 精神 症状 ,幻觉 以 幻 听 为 多 ,兴奋 症状 如 激越 . 易 怒 .不安 等 。 亦 可 出 现 抑 邦 ,淡漠 、 
意志 缺乏 、. 认 知 功能 低下 ,也 可 有 安 想 . 人 格 改变 .行为 异常 等 。 

此 外 ,意识 障碍 发 生 率 较 高 ,其 程度 可 从 轻 度 嗜睡 到 绒 迷 ,意识 内 容 改 变 以 意识 模糊 多 见 。 
还 有 锥 体外 系 改变 ,可 出 现 不 动 , 肌 阵 这 . 震 额 。 少 数 出 现 斜视 .上 腿 阵 挛 . 舞 踊 病 样 运动 、 
肌 阵 牵 、 上 腾 震 烙 和 眼 蛤 痉挛 。 疗 痫 发 作 以 全 面 性 发 作 较 多 ,多 呈 强 直 一 阵 挛 性 发 作 , 也 可 呈 复 
杂 部 分 性 冶 病 发 作 。 还 可 伴 有 了 睡眠 障 得 ,听觉 过 敏 , 偏 头痛 、 神 经 痛 性 肌 萎缩 症 以 及 脱 久 铺 性 周 
围 神经 病 。 

抗 甲状 腺 抗体 检查 对 诊断 非常 重要 。 抗 由 状 腺 过 氧化 物 栈 抗体 ( 抗 TPO 抗体 ) 阳性 ,可 高 出 
正常 几 倍 或 几 和 百倍 。 抗 甲状 腺 球 蛋 白 抗 体 ( 抗 TG 抗体 ) 可 以 阳性 也 可 以 阴性 。 脑 脊 液 可 见 蛋 拍 
正常 或 经 度 升 高 ,但 也 有 达 300mg/d 者 。 细 胞 数 轻 度 增加 。 脑 电 图 呈 全 面 慢 波 ,多 与 临床 症状 
密切 相关 - 亦 可 出 现 二 相 波 . 环 波 . 琼 慢 波 , 突 发 性 慢 波 。 本 病 虽 然 可 以 全 身 性 痉挛 为 多 发 症状 ， 
但 在 脑 电 上 呈现 癫痫 样 改 变 者 少 ,这 可 能 为 本 病 的 特征 之 一 。 影 像 学 大 部 分 患者 的 CT、MRI 无 


第 二 十 一 章 ”内科 系统 疾病 的 神经 系统 并 发 症 


:性 改变 ,或 MRI 显示 非特 异性 的 大 脑 皮质 下 白质 区 T,WI、FLAIR 高 信号 , 随 着 病情 好 转 , 白 
i 区 高 信和 加 可 以 恢复 正常 。SPECT 显示 脑 部 存在 低 血 流 信 和 号 ,主要 发 生 部 位 在 人 额 叶 , 其 次 是 本 
叶 .项 中 、 枕 叶 及 小 脑 羊 球 - 

日 前 类 辕 酚 为 首选 涌 疗 药物 ,给 药 后 1~2 天 多 数 患 者 开始 出 现 明显 的 效果 。 对 于 症状 出 现 
反复 者 可 重复 用 药 。 此 外 ,其 他 免疫 抑制 剂 如 环 磅 酰胺 、 硫 唑 味 吟 亦 可 应 用 。 亦 可 试用 免疫 球 
重 自 治疗 、 血 浆 交 换 涌 疗 。 极 少数 患者 可 自 愈 。 如 涌 疗 合理 .及 时 ,本 病 预 后 良好 。 

( 冯 加 纯 ) 


2 济 肿 党 性 脑 篆 
| 3，Lambert=Eaton 肌 无 力 
有 ei 性 宰 


: 扁 
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有 (元 办 如 全 下 世 | 
疗 原则 是 什么 ? | 


合 征 与 
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中 英文 对 照 索 引 


1- 由 此 4- 某 基 1.2.3.6- 四 搞 吡 啶 MPTP 278 
坊 贷 [osynuclein 224.229.278.279 
interferon- B .IFN-B 264 
和 A 型 内 奈 索 botulinum toxin A 294 


Beceker 型 贞 党 养 不 恨 症 Becker museular dystrophy. BMD 
375 

Creutzfeldt-Jakob 痢 

注 成 像 


CT 血管 成 像 


CJD 246 


CT CT perfusion imaging .CTP 128 
computerized tomography angiography .CTA 
128 
D- 行伍 胶 “D-penicillamine 288 


Duchenne 型 肌 和 营养 不 良 症 


DMD 375 


Duchenne muscular dystrophy. 
Emery-Dreifuss 肌 和 营养 不 良 症 Emery-Dreifuss muscular 
dystrophy, EDMD 375 

射 保留 型 
retained reflexes ,FARR 


Friedreich 共 济 失调 反 Friedreich ataxia with 


390 
Friedreich 型 共 济 失调 ”Friedreich ataxia,FRDA 389 
FF 波 F-wave 140 


H 反射 H-reflex 140 


Lambert-Eaton 综合 征 、Lambert-Eaton syndrome, LES 428 


Miller Fisher 综合 征 、 Miller Fisher syndrome, MFS 350 


Morvan 征 330 


MHI 潍 注 成 像 perfusion-weighted imaging,PWT 131 
MRI 弥散 成 像 ”diffusion-weighted imaging,DWI 130 
Pick 病 211 

Ramsay-Hunt 综合 征 340 

Rossolimo 征 62.118 

Roussy-Lévy 综合 征 ”390 

Schilling 试验 ”332 

Shy-Drager 综合 征 、 Shy-Drager syndrome.SDS 230 


Sydenham 皇 蹈 病 Sydenham chorea 288 


439 


Ti 加 权 像 Ti weight imaging,TiWI 130 

中 加权 像 Ti weight imaging,TWI 130 

tau 蛋白 病 222 

TOAST 分 型 175 

Todd 有 兽 ”302 

Tolosa-Hunt 综合 征 161 

Tourette 综合 征 Tourette syndrome,TS 295 

VaD 208 

Weber 试验 108 

A 

阿 一 罗 脐 孔 Argyll-Robertson pupil 38,249 

阿 茶 达 哗 ” albendazole 253 

阿尔 茨 海 默 病 ”Alzheimer disease, AD 211,217 
阿 莹 角 硬 化 “Amnmon horn sclerosis, AHS 298 
可 米 替 林 amitriptyline 266 

阿司匹林 aspirin 174 


村 


237 


昔 洛 过 (无 环 乌 
埃 迪 瞳孔 
挨 迪 综合 征 Adie syndrome 


癌 性 类 重症 肌 无 力 


苷 ) 


acyclovir 
Adie pupil 38 
38 


综合 征 “Lambert-Eaton mvasthenic 


式 全 


364 


syndrome 


氨 已 烯 酸 vigabatrin,VGB 315 
品 丹 梧 琼 ondansetron 266 

奥 卡 西平 oxcarbazepine,OXC 315 
奥 昔 布 3: oxybutynin 266 

B 

辟 从 神经 痛 brachial neuralgia 346 
巴 汝 分 ”bacloten 266 


excessive davtime sleepiness, PDS 416 


自 厂 过度 旱 睡 症 


坟 症 性 错 构 瘤 病 405 


phakomatosis 


/2 


中 英文 对 照 索引 


伴 暴 发 抑制 的 婴儿 早期 癫痫 性 脑病 early infantile epileptic 
encephalopathy suppression-burst 307 

伴 典 型 先兆 的 偏 头 痛 性 头痛 typical aura with migraine 
headache 160 

伴 有 肌 阵 挛 5 


神 发 作 的 瘤 冯 ”epilepsy with myoclonic 
absences 306 


伴 有 皮质 下 梗死 和 白质 脑病 的 常 染色 体 显 性 遗传 性 脑 动 肪 


病 cerebral autosomal dominant arteriopathy with subcortical 
infarcts and leukoencephalopathy,CADASIL 204 
伴 有 杭 区 阵 发 性 放电 的 良性 儿童 首 痫 childhood epilepsy 


with occipital paroxysms 305 
伴 中 央 一 对 部 井 波 的 良性 儿童 瘦 痛 benign childhood 
epilepsy with centrotemporal spike 305 
贝尔 座 六 Bell palsy 339 
贝尔 征 Bell sign 340 
茶 巴 比 妥 ”phenobarbital,PB 314 
茉 海 索 benzhexol 282 
苯妥英 ”phenytoin,PHT 314 
茶 受 英 钠 ”phenvytoin sodium 339 
吡 唑 病 ”praziquantel 253 
闭 目 难 立 征 Romberg sign 19 
闭 目 难 立 征 试验 Romberg sign test 114 
闭锁 综合 征 locked-in syndrome 16,67,178 
边缘 带 ”borderzone 179 
边缘 时 limbic lobe 8 
户 平 鼎 底 platybasia 406 
准 距 不 良 dysmetria 113 


傣 阵 挛 knee clonus 117 

内 成 酸 valproate,VPA 314 

病 柱 性 脑膜 炎 ”viral meningitis 237 
病原 体 伯 氏 包 厂 


蚁 样 小 动脉 坏人 学 hyaline arterionecrosis 186 


a 旋 休 Borrelia hurgdorferi 250 


玻璃 样 脂肪 变 hyaline fatty change 186 


不安 腿 综 合 征 restless leg syndrome,RLS 280,419 


不 自主 运动 involuntary movement 7 


布 龙 征 Bronsign 253 


布 合 津 斯 基 征 ”Brmdzinski sign 120 


部 分 前 循环 梗死 “partial anterior circulation infarction ， 
PACI 175 


部 分 性 发 作 “partial seizures 302 


C 


苍白 密 螺 旋 体 treponema pallidum 248 

侧 实 血 栓 形成 lateral sinus thrombosis 206 

常 染 色 体 显 性 遗传 遥 蛋 白 病 Gerstmann-Straussler-Scheinker， 
GSS 病 248 

常 染色 体 显 性 遗传 性 小 脑 性 共 济 失调 autosomal dominant 
cerebellar ataxia,ADCA 389 

常 染色 体 隐 性 遗传 性 共 济 失调 autosomal recessive hereditary 
ataxia 389 

痴呆 dementia 72 

弛 缓 性 次 次 flaccid paralysis 82 

迟 发 性 运动 障碍 tardive dyskinesia,TD 295 

持续 植物 状态 persistent vegetative state 67 

尺 神经 ulnarnerve 345 

齿轮 样 强直 “cogwheel rigidity 279 

抽动 秽语 综合 征 ”Cilles de la tourette 综合 征 、”295 

抽动 秽语 综合 征 multiple tics-coprolalia syndrome 295 

抽动 症 tics 88 

穿 衣 失 用 dressing apraxia 71 

纯 感 觉 性 卒中 pure sensory stroke ,PSS 187 

纯 运 动 性 轻 偏 竣 ”pure motor hemiparesis, PMH 187 

人 磁 共 振 波谱 成 像 ”MR spectroscopy, MRS 131 

做 共振 成 像 ”magnetic resonance imaging,MRJ 130 

做 共振 断层 血管 造影 magnetic resonance tomographic 
angiography,MRTA 341 

人 秒 共振 静脉 血管 造影 magnetic resonance venography， 
MRV 207 

们 共 振 血 管 成 像 ”magnetic resonance angiography, MRA 
130 


从 集 


FE 头痛 cluster headache 161,163 


柄 酸 榜 拉 路 glatiramer acetate,GA 264 


拱 九 样 pill-rolling 279 
本 


达 方 吡 旺 dalfampridine 266 

LE] time to peak, TTP 128 

大 脑 于 球 cerebral hemisphere 4 

大 脑 大 广 脉 血栓 形成 ”Galen vein thrombosis 206 
大 脑 动脉 环 ”Willis 坏 25 

大 脑 脚 综 合 征 Weber syndrome 16 


大 脑 前 动脉 ”anterior cerebral artery. ACA 173 


大 脑 中 动脉 ”middle cerebral artery, MCA 173 

单纯 部 分 性 发 作 simple partial seizure 302 
单纯 净 疹 病 柱 herpes simplex virus.HSV 234 

单纯 净 交 病毒 性 脑 炎 herpes simplex virus encephalitis， 


HSE 234 


单 光 子 发 于 计算 机 上 断层 single photon emission computed 


tomography,SPECT 145 


| 因 病 monogenic disease 387 


生 神 经 病 mononeuropathy 343 


外 纤维 肌 电 图 single fibre electromyography,SFEMG 367 


胆 碱 能 危 象 cholinergic crisis 369 


理 碱 酯 酶 抑制 剂 cholinesterase inhibitors ,ChEI 365 
品 叶 insularlobe 8 

低 分 子 肝 素 low molecular heparin 207 

低 钙 型 周期 性 竣 痪 hypokalemic periodic paralysis 370 
低 鼎 压 。 intracranial hypotension 92 

低 顾 床 性 头痛 ”intracranial hypotension headache 168 
底 丘 脑 subthalamus 10,13 

奖 桨 ”epilepsy 297 

辣 首 持续 状态 status epilepticus, SE 316 

电子 计算 机 断层 扫描 ”computed tomography,CT 127 
证 粉 样 前 体 熏 白 。 amyloid precusor protein, APP 387 
跌倒 发 作 drop attack 173 

[in parietal lobe 7 


砚 Hf 病 


Parietal lobe epilepsy 305 
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东 黄 车 碱 ”scopolamjine 266 
动 眼神 经 ” oculomotor nerve, 亚 32 

动作 性 震颤 ”action tremor 87 

冻结 freezing 279 

度 洛 西 汀 duloxetine 266 

短暂 性 脑 缺 血 发 作 transient ischemic attack,TIA 172 
短暂 性 全 面 遗忘 症 transient global amnesia,TGA 173 
对 称 性 多 发 性 末梢 神经 病 distal symmetric neuropathy 
431 

对 光 反 射 light reflex 106 

多 巴 胺 D, 受 体 dopamine D; receptor,D:R 146 

多 巴 胶 转运 蛋白 dopamine transporter, DAT 146 


多 巴 反应 性 肌 张 力 障碍 dopa-responsive dystonia ,DRD 


293 

多 导 睡 眠 图 polysomnogram,PSG 414 

多 发 梗死 性 阁 果 “mnulti-infarct dementia, MID 209 
多 发 性 肌 炎 polymyositis, PM 372 
多 发 性 脑 梗死 multiple infarction 179 
多 发 性 神经 病 ”polyneuropathy 349 
多 发 性 硬化 ”multiple sclerosis, MS 259 
多 汗 症 hyperhidrosis 361 

多 基因 病 polygenic disease 388 

多 奈 哌 齐 donepezil 266 

沙 唑 哄 ”doxazosin 266 

多 系统 鞭 缩 “multiple system atrophy, MSA 229 
多 药 转运 体 假说 ”multidrug transporters 316 

多 灶 性 获得 性 脱 艇 鞘 性 感觉 运动 神经 病 multifocal 
acquired demyelinating sensory and motor neuropathy, 
MADSAM 353 
多 灶 性 运动 神经 病 。”multifocal motor neuropathy, MMN 354 


E 
和 颌 十 叶 变性 ”frontotemporal lobe degeneration, FTLD 222 
额 里 叶 阁 果 frontotemporal dementia、 FTD 222,228 


和 祯 叶 frontal lohe 6 


祝 叶 六 痛 ”frontal lobe epilepsy 305 
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址 枕 线 chamberlain line 406 


恩 他 卡 朋 entacapone 283 
L 童 慢性 进行 性 部 分 持续 性 冶 冶 状态 Kojewnikow 


syndrome 305 
L 童 失 神 性 疗 病 
耳 冬 deafness 78 


childhood absence epilepsy 306 


耳鸣 tinnitus 78 


二 殊 丁 二 酸 钠 Na-DMS 288 


E 


发 作 性 从 集 性 头痛 
发 作 性 共 济 失调 
发 作 性 偏 侧 头痛 paroxysmal hemicrania 164 
发 作 性 睡 病 ”narcolepsy 


发 作 性 运动 障碍 paroxysmal dyskinesias 293 


episodic cluster headache 164 


episodic ataxia, EA 389 


12,309,415 


反 擂 危 象 “brittle crisis 369 
反射 reflex 61,115 
芳 基 硫 酯 酶 A arylsulfatase-A 273 

请 病 radiation myelopathy 335 


felbamate,FBM 315 


< 症 性 痊 艇 炎 ”myelitis of noninfectious inflammatory 
be 3 和 0 
非 快速 眼 动 相 non-rapid eye movement,NREM 134,414 
非 索 罗 定 fesoterodine 266 


# 作 体 类 抗 炎 药 
NSAIDs 162 


non-steroidal anti-inflammatory drugs, 


腓骨 肌 鞭 缩 症 ”Charcot-Marie-Tooth 病 ”395 

腓 总 神经 common peroneal nerve 345 

肺 栓 峙 pulmonary embolism,PE 182 

分 术 岭 梗死 性 痴呆 ”dementia with border-zone infarction 
209 

分 水 岭 脑 梗死 cerebral watershed infarction, CWSI 179 


分 子 模 所 ”molecular mimicry 260,350 


德 fingolimod 264 
疯牛病 ”mad cow disease, MCD 246 


弗 治 因 综 合 征 


Froin syndrome 124 


福 斯 特 一 肯尼迪 综合 征 Foster-Kennedy syndrome 7 

父系 遗传 paternal descent 291 

复合 ( 皮质 ) 感觉 synesthesia sensation ,cortical sensation 
115 

复合 重复 放电 complex repetitive discharges,CRD 139 


复 视 diplopia 36 


复杂 部 分 性 发 作 ”complex partial seizure ,CPS 302 
副交感 神经 parasympathetic nerve 47 
副 神 经 accessory nerve, XI 46 


副 肿 癌 性 边缘 叶 性 脑 炎 paraneoplastic limbic encephalitis 
426 

副 肿瘤 性 感觉 神经 元 病 “paraneoplastic sensory neuronopathy ， 
PSN 428 

副 肿 瘤 性 
副 肿 瘤 性 脑 - 
副 肿瘤 性 脑 脊 散 炎 


疹 艇 炎 paraneoplastic myelitis 427 


炎 paraneoplastic brainstem encephalitis 427 


paraneoplastic encephalomyelitis, PEM 


426 
副 肿 瘤 性 小 脑 变性 ”paraneoplastic cerebellar degeneration， 
PCD 427 
腹壁 反射 abdominal reflex 118 
总 
肝 豆 状 核 变性 ”hepatolenticular degeneration, HLD 285 
肝 豆 状 核 变 性 ”Wilson disease 387 


感觉 sensory 55 
感觉 神经 传导 速度 
139 
感觉 性 失语 
感觉 异常 性 股 痛 


sensory nerve conduction velocity, SCV 


Wernicke aphasia 8 


meralgia paresthetica 347 


感觉 运动 性 卒中 sensorimotor stroke,SMS 187 

橄榄 脑 桥 小 脑 鞭 缩 olivopontocerebellar atrophy ,OPCA 
230 

肛门 反射 analreflex 118 


高 钊 卉 周期 性 瘫痪 ”hyperkalemic periodic paralysis 371 
高 密度 下 角 征 
跟 一 膝 一 腺 试验 


dense triangle sign 206 


heel-knee-shin test 113 


functional magnetic resonance imaging. 


”功能 位 上 共振 成 像 


fMRI 131 


上肢 开头 肝 反 里 
腑 三 头 肌 反射 


其 济 失 调 


Hinepsrellex，1 雹 
triceps reflex 116 


ataxia 84 


ataxic-hemiparesis 187 


coordination movement 112 


许 体 病 leptospirosis 251 
构 次 障 胡 


构 音 障 但 一 于 策 所 


DeHS 187 


dysarthria 80 


合 征 


dysarhric-clumsy hand syndrome. 


合生 


ER 
而 次 7 Gerstmann syndrome 有 


股神 经 femoral nerve 348 
股神 经 冯 femoral neuralgia 348 
股 外 侧 皮 神经 病 lateral femoral cutaneous neuropathy 347 
骨 导 
侍 克 隆 区 审 
关键 部 位 梗死 性 痴呆 
209 
观念 性 失 用 
观念 运动 性 失 用 


国际 标准 化 比值 


bone conduction ,BC 108 
oligoclonal bands,OB 125,262.,351 


strategic infarct dementia.SID 


ideational apraxia 70 


ideomotor apraxia 71 


international normalized ratio ,INR 174 


H 


海马 硬化 
血性 形成 
综合 征 
核 问 性 腿 贞 以 阁 
核 上 性 眼 肌 诬 辛 
核 性 腿 贞 膝 阁 


条 合 征 


hippocampal sclerosis,HS 298 


cavernous sinus thrombosis 206 


Foix [ syndrome 342 
internuclear ophthalmoplegia 35 
supranuclear ophthalmoplegia 35 


nuclear ophthalmoplegia 34 


Hunt syndrome 42 


守 征 辆 病 Huntington disease, HD 


立 迁 峰 锤 忠 病 。 Huntington chorea 290 


transverse portion of lateral sinus 206 


红斑 性 肢 痛 症 ervthromelalgia 359 


红 核 综合 征 ”Benedikt syndrome 17 
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后 循环 梗死 posterior circujlation infarction, POCI 175 


华 法 林 warfarin 207 
滑车 神经 trochlear nerve,V 33 


化 肤 性 脑膜 炎 ”purulent meningitis 239 
趴 反射 

趴 阵 挛 
环抱 索 A 


ankle reflex 116 


ankle clonus 117 


cyclosporine A 265 


环 磷 醚 胺 cyclophosphamide,CTX 265 
慌张 步 态 “festination 279 

黄斑 回避 macular sparing 8.77 
昏迷 coma 65 


昏睡 ”sopor 65 
获得 性 首 病 性 失语 
获得 性 免疫 缺陷 综合 征 


syndrome, AIDS 256 


Landau-Kleffner 综合 征 307 


霍 夫 曼 征 “Hoffmann 征 62,117 


二 

几 颜 摘 myokymia 139,365 

肌 电 图 electromyography,EMG 138 
几 动 蛋白 ”actin 363 

肌 节 sarcomere 363 

几 力 muscle strength 110 

肌 强 直 rigidity 279 


肌 强直 放电 myotonic discharge 139 


肌 球 蛋白 


myosin 363 


肌 容积 ”muscle bulk 110 
肌 册 muscle 52 


肌肉 活 组 织 检查 
肌 收 缩 性 头痛 

肌 束 申 动 fasciculation 365 
肌 鞭 
肌 鞭 缩 侧 索 夸 化 
肌 无 力 危 象 
册 纤 维 
有 册 张 力 


muscle biopsy 147 


muscle contraction headache 165 


muscular atrophy 82 


amyotrophic lateral sclerosis, ALS 


myasthenic crisis 369 


fibrillation 365 


muscletone 110 


acquired immunodeficiency 


访 


中 英文 对 照 索引 


册 张 力 障碍 dystonia 284,291 
肌 阵 挛 一 失 张 力 发 作 性 首 痢 


epilepsy with myoclonic- 


astatic selzures 306 


肌 阵 挛 发 作 ”myoclonic seizure 304 
有 册 阵 挛 性 疝 首 伴 破 碎 红 纤维 “myoclonus epilepsy ragged- 


red fibers, MERRF 383 
基底 动脉 尖 综 合 征 
基底 神经 节 


基底 型 偏 头 痛 ”basilar-type migraine 160 


top of the basilar syndrome 178 
basal nucleus 9 


basal ganglia 9 


基因 诊断 gene diagnosis 148 
基因 治疗 
畸形 性 肌 张 力 障碍 
吉 兰 一 巴 雷 综合 征 ”Guillain-Barré syndrome,GBS 340 


急性 播 散 性 脑 消 骨 炎 


gene therapy 389 


dystonia musculorum deformans 292 


acute disseminated encephalomyelitis, 


ADEM 269 
急性 泛 自主 神经 ; acute panautonomic neuropathy ,APN 
350 


急性 感觉 神经 病 acute sensory neuropathy, ASN 350 
急性 坏死 性 出 血性 脑 疹 髓 炎 acute necrotizing hemorrhagic 
encephalomyelitis 270 

急性 甲状 腺 毒性 肌 病 
急性 神经 血管 性 水 肿 acute angioneurotic edema 361 


急性 炎 性 脱 蜂 峭 性 多 发 神经 根 神经 病 


acute myelitis 322 


acute thyrotoxic myopathy 435 


acute inflammatory 
demyelinating polyneuropathies, AIDP C350 


急性 运动 感觉 轴 索 


a 
上 E 神 经 病 。”acute motor-sensory axonal 


neuropathy, AMSAN 350 


运动 轴 索 性 神经 病 。”acute motor axonal neuropathy, 


AMAN 350 


疾病 调节 治疗 isease-modifying therapies, DMTs 264 
将 神经 


疹 髓 spinal cord 19 


spinal nerves 47 


痊 艇 半 切 综合 征 、Brown- Seduard syndrome 22,60,321 
准 入 短 暂 性 缺 血 发 作 
背 多 硬化 


spinal TIA 333 


spinal infarclion 334 


珍 余 空洞 症 。 syringomyelia 329 
着 艇 小 脑 性 共 济 失调 spinocerebellar ataxia, SCA 389， 
391 


痊 航 休克 spinal shock 321 

疹 髓 血管 病 vascular diseases of the spinal cord 333 

疹 藤 压迫 症 ”compressive myelopathy 324 

疹 散 亚 急性 联合 变性 
the spinal cord, SCD 331 
剂 峰 异 动 症 ”peak-dose dyskinesia 284 
剂 末 现象 
加 巴 喷 丁 ”gabapentin,GBP 266,315,339 
家 族 性 偏 次 性 偏 头痛 


158 


subacute combined degeneration of 


spinal arachnoiditis 328 


end of dose deterioration 284 


familial hemiplegic migraine, FHM 


家 族 性 致死 性 失眠 症 fatal familial insomnia, FFI 248 


家 族 性 自主 神经 功能 失调 症 familial dysautonomia 361 


甲 氨 蝶 叭 ”methotrexate, MTX 265 
甲 沁 尼龙 ”methyl prednisolone, MPL 264,369 


甲状 腺 毒性 脑病 thyrotoxic encephalopathy 435 
甲状 腺 功能 
甲状 腺 功能 亢进 症 hyperthyroidism 435 
假 肥 大 型 肌 营 养 不 良 症 


减退 hypothyroidism 436 


pseudohypertrophy muscular 
dystrophy 375 
假 性 首 痢 发作 ”pseudoepileptic seizures 309 


间 脑 diencephalon 10 


僵 人 综合 征 stiff-person syndrome 293 

降 钙 索 基 因 相 关 肽 ”calcitonin gene-related peptide,CGRP 
159 

降 纤 酶 ”defibrase 183 


交感 神经 sympathetic nerve 47 


交通 性 脑 积 水 “communicating hydrocephalus 411 
膜 反射 ”corneal reflex 107 

角膜 色素 环 Kayser-Fleischer ring,K-F 环 285 
匀 段 性 脱 骨 和 精 

结构 性 失 用 

结核 性 脑膜 炎 


segmental demyelination 51 


constructional apraxia 71 


tuberculous meningitis, TBM 241 


绪 竹 性 硬化 症 
结 生性 三 化 症 
是 痊 反 射 
金刚 烷 上 胺 
罕 张 型 头痛 
紧张 性 头痛 


进行 性 关 侧 姜 缩 症 


Bourneville 病 399 
tuberous sclerosis 399 
ciliospinal reflex 102 
amantadine 266.282 
tension-type headache.TTH 161.165 
tension headache 165 
progressive hemiatrophy 360 
进行 性 多 灶 性 白质 脑病 
leucoencephalopathy, PML 238 
进行 性 韭 流 利 性 失语 
PNFA 222 


progressive multifocal 


progressive non-fluent aphasia, 

进行 性 风疹 人 金 脑 炎 progressive rubella panencephalitis， 
PRP 239 

进行 性 核 上 性 旷 阁 
229 

进行 性 肌 凌 缩 

进行 性 肌 营 养 不 良 症 

PMD 375 


Progressive supranuclear palsy .PSP 


Progressive muscular atrophy., PMA 214 


progressive muscular dystrophy. 


进行 性 背 肌 萎缩 症 progressive spinal muscular atrophy， 
PSMA 354 

进行 性 延 向 麻 竟 ”progressive bulbar palsy,PBP 214 

进行 性 脂肪 营养 不 良 

经 颅 磁 刺激 运动 诱发 电位 
motor evoked potential, TMS-MEP 137 

经 颅 多 普 勒 超声 
祷 动 脉 密 反 射 carotid sinus reflex ”109 

颈 动 脉 内 膜 切 除 术 carotid endarterectomy,CEA 175 

领 动脉 血管 成 形 和 支架 置 人 术 


progressive lipodystrophy 362 


transcranial magnetic stimulation 


transcranial doppler, TCD 143 


carotid angioplasty and 
stentling, CAS 175 
颈 静 脉 孔 综合 征 


Vernet syndrome 343 


领 内 动脉 internal carotid artery,ICA 173 
颈 内 动脉 盗 血 综合 征 earotid steal syndrome ”203 
肥 神 经 tibial nerve 346 


痉挛 性 瘫痪 spastic paralysis 81 


痉挛 性 斜 贷 


静止 性 正题 


spasmodic torticollis 293 


$75279 


static tremor 


中 英文 对 照 索引 


局 部 脑 血 流量 regional cerebral blood flow,rCBF 128 
局 部 脑 血 容 旺 ”regional cerebral blood volume,rCBV 128 
聚合 酶 链 反 应 扩 增 技术 polymerase chain reaction,PCR 


148 
觉醒 时 全 面 强直 一 阵 挛 性 竟 痛 


tonic-clonic seizure on awaking 306 


epilepsy with generalized 


开 一 关 " 现象 ”on-off phenomenon 284 
卡 马 西平 carbamazepine,CBZ 314,339 
抗 冶 痛 药物 antiepileptic drugs, AEDs 310 
抗 精神 药物 恶 


227 


此 综合 征 ”neuroleptic malignancy syndrome 


柯 萨 可 夫 综 合 征 ”Korsakoff syndrome 68 

颗粒 细胞 弥散 增 宽 ”disperse of dentate granular cells 299 

克 匿 格 征 Kermig sign 119 

空 delta 征 empty delta sign 206 

空肠 弯曲 菌 ”campylobacterjejuni,CJ 350 

空间 多 发 性 dissemination oflesions in space, DIS 259 

口 一 下 颌 肌 张力 障碍 。oromandibular dystonia 292 

快速 动 眼 期 睡眠 行为 障碍 rapid eye movement sleep 

behavior disorder 225 

快速 血浆 抗体 实验 ”rapid Plasma regain， RRR 

快速 眼 动 相 ”rapid eye movement, REM 135,414 

快 缩 肌 纤维 fast twitch fibers 363 

眶 尖 综 合 

眶 上 裂 综 
肯 试 验 Queckenstedt test 124 


250 


征 Rollet syndrome 342 


合 征 ”Rochon-Duvigneaud syndrome 342 


拉 葛 三 唆 lamotrigine,LTGC 315 
莱 尔 米 特征 ”Lhermitte sign 261 
郎 飞 结 Ranviernode 337 
省 诺 病 ”Raynaud disease, RD 356 

省 诺 现 象 ”Raynaud phenomenon,RP 357 


intercostal neuralgia 347 


肋 间 神经 痛 


中 英文 对 照 索 引 


离子 通道 病 channopathies 387 

利 妥 昔 单 抗 rituximab 269 

良性 家 族 性 新 生 儿 惊厥 benign neonatal familial convulsions 
306 


良性 版 内 压 增高 
良性 新 生 儿 惊厥。 benign neonatal convulsions 306 
良性 婴儿 肌 星 挛 疗 痢 


benign intracranial hypertension 91 


benign myoclonic epilepsy in infancy 


306 
疗效 减退 ”wearing-off 284 

临床 孤立 综合 征 ”clinically isolated syndromes,CIS 259 
硫 唑 呆 叭 。 azathioprine 264 


瘤 样 炎 性 脱 艇 精 病 
diseases,TIDD 259 


tumefactive inflammatory demyelinating 


颅 底 凹 陷 症 ”basilar invagination 405 

颅 底 角 basal angle 406 

颅 内 压 intracranial pressure,ICP 90,192 

颅 内 压 增 高 intracranial hypertension 90 

路 易 体 痢 呆 dementia with Lewy bodies,DLB 211,224, 
228 

路 易 小 体 ”Lewy bodies 279,387 

毛 嘴 格雷 clopidogrel 174 

氧 硝 西 洋 ”clonazepam,CNZ 315,341 

轮 替 运动 障碍 disdiadochokinesia 114 

螺旋 体 固 定 术 实验 treponema pallidum immobilization ， 
TH 250 

M 


鹿 检 麦 萎 酚 贱 、”mycophenolate mofetil, MMF 269 


慢 波 睡眠 中 持续 糠 慢 复 合 波 


入 口 慌 


epilepsy with continuous 
apilemnes 二 les 全 307 

慢 缩 贞 纤 维 
慢性 丛 集 性 头痛 chronic cluster headache 164 
全 甲状 腺 毒性 贞 病 


:紧张 型 头痛 


杀 汶 


slow twitch fibers 363 


chronic thyrotoxic myopathy 435 


chronic tension-type headache 166 


慢 尾 进行 虱 舞 肾病 


chronie progressive chorea 290 


慢性 进行 性 眼 外 肌 竣 痪 
ophthalmoplegia,CPEO 383 

慢性 偏 头 痛 

慢性 炎 性 脱 髓 靖 性 多 发 性 神经 根 神经 病 


chronic progressive external 


chronic migraine ~ 160 

chronie 
inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy, CIDP 
353 

慢性 游 走 性 红斑 “erythema chronic migrans,ECM 250 

梅毒 螺旋 体 凝 集 实验 


assay, TPHA 250 


treponema pallidum agglutination 


梅 尼 埃 病 ”Meéniere disease 174 
酶 联 免疫 吸附 试验 
ELISA 125 


enzyme linked immunosorbent assay, 


美 多 芭 
美 克 治 唆 
美 司 钠 
弥漫 性 硬化 
弥漫 性 轴 周 脑 炎 


madopar 282 
meclizine 266 
uromitexan 269 
diffuse sclerosis 271 
encephalitis periaxalis diffusa 271 
散 张 量 成 像 ”diffusion tensor imaging,DTI 131 


弥 
迷走 一 副 一 和 天 下 神经 综合 征 ”Jackson syndrome 342 


迷走 一 舌 下 神经 综合 征 Tapia syndrome 342 
迷走 神经 vagus nerve,X 44 

米 托 剖 醒 “mitoxantrone 264 

面 肌 痉 挛 facial spasm 341 


面 肩 肽 型 肌 营 养 不 良 症 facioscapulohumeral muscular 
dystrophy, FSHID 375 

面具 脸 

面 仿 侧 萎缩 证 

面神经 


面神经 炎 


masked face 279 

facial hemiatrophy 360 
facial nerve, 如 40 

facial neuritis 339 

面 痛 ”facial pain 73 

命名 性 失语 


英 达 非 尼 


anomic aphasia 8 


反射 groping reflex 7 
modafinil 266 
木 全 stupor 67 


日 标 假说 ”target hypothesis 316 


N 

那 他 珠 单 抗 natalizumab 264 
难 治 性 阁 首 intractable epilepsy 316 

脐 下 站 人 L 管 3 六 病 Sturge-Weber 综合 征 ”401 
i intracerebral hemorrhage .ICH 188 
商 磁 外 magnetoencephalography, MEG 136 


的 insula 8 


次 旋 蜡 澡 丰 管 : 180,202 
次 志和 | 
让 证 粉 样 血管 病 


209 


同 病 ( 烟 穷 病 ) 


moyamoya disease 
electroencephalography, EEG 133 

cerebral amyloid angiopathy, CAA 203， 
商 动 脉 次 血 综 合 征 
让 二 
商 王 听觉 诱发 电位 


steal syndrome 203 
brain stem 13 


brainstem auditory evoked potential, 


BAEP 137 

让 梗死 cerebral infarction 175 

店 活 组 织 检查 biopsy of brain tissue 147 

讽 积 水 ”hydrocephalus 195 

商 丈 球 时 病 。” cerebral echinococcosis 254 

商洛 液 。 cerebrospinal fluid, CSF 122 

夯 静 及 系统 血栓 形成 ”cerebral venous thrombosis,CVT 205 
商 硬 血 管 洲 病 。” encephalofacial angiomatosis 401 

商 吐 虫 病 cerebral cysticercosis 252 

抽 桥 ”pons 15 


而 桥 被 盖 下 部 综合 征 
商 桥 腹 内 侧 综 合 
18, 178 


Raymond-Cestan syndrome 15 
正 ( 福 维尔 综合 征 ) Foville syndrome 
让 桥 腹 外 侧 综合 征 ”Millard-Cubler syndrome 15,178 
贞 桥 劳 止 中 网 状 结构 

PPRF 261 
亢 杆 小 脑 脚 综合 征 
让 桥 中 央 稀 稍 深 解 证 
次 缺 血 半 暗 带 


paramedian pontine reticular formation ， 


342 


Cushing I syndrome 
central pontine myelinolysis, CPM 
131;177 


ischemic penumbra 


Wi brain herniation 92 


而 神 缘 人 29.47 


cranial nerves 


中 英文 对 照 索 引 


脑 栓塞 cerebral embolism 176 
脑 型 肺 吸虫 病 
疝 型 血吸虫 病 
脑 性 凑 闪 
脑 血 管 疾病 
商 血 管 痉挛 
在 血栓 形成 
内 疱 
内 脏 神 经 
逆 死 性 神 名 
尿 激 酶 
法 叶 
颈 叶 疯 痢 
颈 叶 中 央 硬 化 “mesial temporal sclerosis, MTS 298 

牛津 郡 社 区 卒中 研究 分 型 “Oxfordshire community stroke 


cerebral paragonimiasis 
cerebral schistosomiasis 


cerebral palsy 405.408 


cerebrovascular disease, CVD 170 


cerebrovascular spasm,CVS 195 


176 


cerebral thrombosis 
internal capsule 9 

visceral nerves 47 
经 病 dying-back neuropathy 349 


urokinase,UK 183 


temporal lobe 7 


temporal lobe epilepsy 305 


project,OCSP 175 
扭转 痉挛 torsion spasm 88,292 


O 
infrequent episodic tension-type 


偶发 性 发 作 性 紧张 型 头痛 
165 


headache 


P 


帕 金 森 病 ”Parkinson disease,PD 278 


帕 金森 病 痴 呆 ”Parkinson disease dementia, PDD 211,228 

帕 金 森 综合 征 ”Parkinsonism 225,230 

帕 里 诺 综 合 征 、Parinaud syndrome 13,36,411 

旁 中 央 小 时。 paracentral lobule 7 

皮 肌 炎 dermatomyositis, DM 372 

皮质 一 纹 状 体 一 次 沛 变性 corticostriatospinal degeneration 
246 

皮质 基底 核 变 性 ”corticobasal degeneration， CBD 232 


皮质 扩展 性 抑制 cortical spreading depressing, CSD 1S8 


皮质 盲 ceoxtical blindness 77 


皮质 下 动脉 硬化 性 脑病 209 


Binswanger disease 


hemiballismus 13.88 


偏 身 投 掷 运动 


偏 头痛 


偏 头痛 持续 状态 


偏执 一 强迫 


频 发 性 发 作 性 紧张 型 头痛 
headache 


平均 通过 乓 


破 壶 音 
扑 病 酮 
普 拉 克 索 
普 瑞 巴林 


Q 


气 导 air conduction, AC 


锅 管 样 强直 


前 冲 步 态 


前 庭 神经 


前 庭 蜗 神经 


浅 反 射 


浅 感觉 s 


腔 隙 性 极 死 


migraine 


MacEwen 征 


中 英文 对 照 索引 


158 
160 


status migrainosus 


行为 ”obsessive-compulsive behavior 289 
165 
jmean transit time, MTT 128 


411 


primidone, PMD 314 


pramipexole 283 


pregabalin 266,315 ,339 


108 
lead-pipe rigidity 279 
propulsion 279 

vestibular nerve 43 


vestibulocochlear nerve, IL 42 


superficial reflex 61 


114 


uperficial sensation 
lacunar infarction, LACI 175 


lacunar state 187 


强 握 反 射 graspreflex 7 
强直 性 发 作 tonic seizure 303 
直 性 肌 营 养 不 良 症 ”myotonic dystrophy, MD 380 


强直 性 瞳孔 


桥 本 脑病 


少年 肌 阵 挛 首 痢 
吉 少 年 失 神 疝 痛 
贞 少 年 嗜睡 贪 食 症 
轻 度 认 知 障碍 


工 脑 thal 


区 体感 觉 


ge 


CC 


136 


二 


体 神 经 


友 脑 强直 


‘体感 觉 诱发 电位 


tonic pupil 38 
Hashimoto encephalopathy ,HE 436 


juvenile myoclonic epilepsy 306 


juvenile absence epilepsy 


306 
Kleine-Levin 综合 征 416,417 
mild cognitive impairment,MCT 72 

amus 10.11 


somatic sensation 83 


somatosensory evoked potential, SEP 


somatic nerves 47 


101 


decerebrate rigidity 


frequent episodic tension-type 


去 皮质 强直 ”decorticate rigidity 66,101 

去 皮质 综合 征 ”decorticated syndrome,apallic syndrome 66 

全 面 强直 一 阵 挛 发 作 generalized tonic-clonic seizure ， 
GTCS 303 

全 面 性 发 作 generalized seizures 303 


全 身 性 扭转 性 肌 张力 障碍 


torsion dystonia 292 


R 

染色 体 病 ”chromosomal disorder 388 
梯 骨膜 反射 ”radial reflex 116 

术 神 经 radial nerve 343 

杰 神 经 麻 六 radial paralysis 344 


人 类 白细胞 抗原 “human leukocyte antigen, HLA 366 
人 类 免疫 缺陷 病毒 -1 
234 


human immunodeficieney virus-1, 
HIV-1 
人 类 工 淋巴 细胞 病毒 [ 型 相关 兰 盘 病 


HTLV-1 associated 


myelopathy, HAM 324 
人 类 嗜 T 了 淋巴 细胞 病毒 工 型 human T lymphotropic 


virus- ,HTLV-I 260 
遥 蛋 白 “”prion protein,PrP 246 


及 蛋白 病 ”prion disease 246 


S 


用 腺 后 
吹 加 宾 


后 间 阶 综合 征 。Villaret syndrome 343 
tiagabine, TGB 315 

三 又 神经 trigeminal nerve,V 38 

三 叉 神经 血管 复合 体 

三 乙 基 四 胺 


trigeminovascular complex 159 


288 


triety] tetramine 


散发 性 偏 次 性 偏 头 痛 ”sporadic hemiplegic migraine ”160 
上 丘脑 epithalamus 10,12 
上 矢 状 罕 血 栓 形 成 ”superior sagittal sinus thrombosis 206 


二 行 网 状 激活 系统 ase ending reticular ac tivating system 65 


向 下 神经 hypoglossal nerve， XE 47 
和 再 咽 神经 “glossopharyngeal nerve, 区 44 
深 反 射 deep reflex 61 


deep sensation, proprioceplive sensalion 


115 


深 舱 脉 血 性 形成 deep vein thrombosis.DVT 182 
神经 传导 速度 
神经 活 
神经 粮 神 和 狠 益 
NPSLE 432 


nerve conduction velocity, NCVY 138 


nerve biopsy 147 

neuropsychiatric svstemic lupus ervthematosus 、 
神经 菜 引 向 Lvme neuroborreliosis 250 
神经 虱 上 neurosyphilis 248 
入 好 


神经 系统 发 育 噶 常 性 疾病 


neuralgia 343 
developmental diseases of the 
nervous System 404 


社 经 系统 剖 肿 阁 


宗 合 征 paraneoplastic neurological 
syndrome, PNS 423 
神经 系统 寄生 虫 感 梁 


nervous system parasitic infection 


神经 系 


系统 先 大 性 疾病 congenital disease of the nervous 
system 404 
神经 纤维 阅 病 


神经 性 有 强直 


neurofibromatosis, NF 398 


neuromyotonia 381 


神经 血管 性 水 肿 。 angioneurotic edema 361 
神经 炎 性 开 ”neuritic plaques, NP 218 
神经 元 变性 ”neuronal degeneration 51 


神经 元 病 
神经 原 纤维 缠 结 
籽 上 腺 脑 白 质 营养 不 良 

273 
失眠 症 
和 失 认 agnosia 71 
失 神 发 作 
失 用 apraxia 70 
失语 aphasia 69 
失 张 力 发 作 
施 万 细胞 Schwann cell 337 


neuronopathy 51 


neurofibrillary tangles, NFT 218 


adrenoleukodystrophy, ALD 271， 


insomnia 414 


absence seizure 303 


atonic seizure 304 


时 间 多 发 性 dissemination of lesions in time, DIT 259 
事件 相关 电位 


视 放 射 


event-related potential ,ERP 137 
optic radiation 31 


视 交 义 


optic chiasma 31 


中 英文 对 照 索 引 


视觉 诱发 电位 


视觉 障碍 disturbance of vision 77 


visual evoked potential, VEP 136 


视 乳 头 水 肿 papilledema 32,106 
视神经 optic nerve, I[ 31 
视神经 背 艇 炎 


视神经 浓 稻 炎 谱 系 疾病 ”neuromyelitis optica spectrum 


neuromyelitis optica, NMO 266 


disorders, NMOSDs 267 

视神经 鞭 缩 ”optic atrophy 32,106 
视神经 炎 optic neuritis,ON 267 
视 束 ”optic tract 31 
视网膜 性 偏 头痛 retinal migraine 160 
哮 神 经 病毒 ”neurotropic virus 234 
嗜睡 ”somnolence 65 
手足 徐 动 症 athetosis 88,293 

书写 痉挛 ”writer cramp ”293 
束 颜 电位 
束 带 征 ”cord sign 207 

数字 减 影 血管 造影 digital substraction angiography. DSA 


fasciculation potential 139 


126 
双 相 异动 症 ”biphasic dyskinesia 284 
睡眠 呼吸 暂停 低 通气 综合 征 sleep apnea hypopnea syndrome， 


SAHS 417 


睡 眼 呼吸 暂停 综合 征 sleep apnea syndrome,SAS 417 
司 来 吉 兰 
四 芝 钥 酸 胺 tetrathiomolybdate.TM 288 
链 鞘 碱 性 蛋白 “myelin basic protein,MBP 260 
索 利 那 新 solifenacin 266 

锁骨 下 动脉 盗 血 综合 征 


203 


selegiline 283 


subelavian steal syndrome ,SSS 


EE 出芽、 mossy fiber sprouting 298 


瘫痪 paralysis 81 
坦 索 和 软 辛 tamsulosin 266 
糙 尿 病 性 膀胱 功能 障碍 diahetic bladder dysfunetion 432 


糖尿 病 性 单 神经 病 。 diabetic mononeuropathy 431 


中 英文 对 照 索 引 


糖尿 病 性 多 发 性 周围 神经 病 
糖尿 病 性 肌 蓉 缩 
糖尿 病 性 少 骸 病 diabetic myelopathy 430,432 
糖尿 病 性 假 性 消 血 疡 
糖尿 病 性 脑 血管 ; 


糖尿 病 性 胃 肠 自主 神经 病 diabetic gastrointestinal autonomic 


diabetic polyneuropathy 431 


diabetic amyotrophy 432 


diabetic pseudomyelanalosis 432 


diabetic cerebrovascular diseases 430 


neuropathy 432 

糖尿 病 性 性 功能 障 但 
糖尿 病 性 周围 神经 病 
糖尿 病 性 自主 神经 病 
特 发 性 疗 痛 
等 发 性 面神经 麻 兽 
特 发 性 炎 性 脱 散 苦 疾 病 idiopathic inflammatory demyelinating 


diabetic sexual dysfunction 432 


diabetic neuropathy 430 


diabetic autonomic neuropathy 432 


idiopathic epilepsy 297 


idiopathic facial palsy 339 


diseases,IDDs 259 


特 立 氢 胺 teriflunomide 264 


提 畦 反射 cremasteric reflex 118 
替 扎 尼 定 tizanidine 266 

听 沉 过敏” hyperacusis 78 

同心 圆 性 硬化 ”concentric sclerosis 272 
瞳孔 pupil 107 

痛 性 抽 搞 ”tic douloureux 338 

痛 性 眼 肌 麻 瘟 painful ophthalmoplegia 161 


头痛 headache 
头 眼 反射 
透明 变性 
伺 核 蛋白 


3: LS 
oculocephalic reflex 102 


hyalinosis 186 


alpha-synuclein 387 


突 触 核 蛋 身 病 ”synucleinopathy 230 
托 吡 酯 ”topiramate,TPM 315 


托 特 罗 定 


调节 反射 


tolterodine 266 


accommoration reflex 106 


WwW 


完 企 前 循环 梗死 


total anterior cireulation infarction, TACI 
175 


玩偶 有 眼 试 验 ”Doll eye test 102 


脐 管 综合 竹 。 carpal tunnel svndrome .CTS 345 


网 状 结构 


威尔逊 病 Wilson disease,WD 285 


reticular formation 14 


未 达到 痴呆 的 血管 性 认 知 障碍 vascular cognitive impairment 
no dementia, VCIND 208 

莹 缩 性 肌 强 直 绰 白 激 醇 ”dystrophia myotonica protein 
kinase, DMPK 380 

纹 状 体 黑 质变 性 striatonigral degeneration,SND 230 

蜗 神 经 


沃 勒 变性 Wallerian degeneration 51 


cochlear nerve 42 


无 动 性 绒 默 症 akinetic mutism 66 
无 汗 症 anhidrosis 361 
无 先兆 偏 头痛 ”migraine without aura 159 


舞蹈 样 运动 choreic movement 87 


X 
西 地 那 非 sildenafil 266 
西 罗 英 司 sirolimus 401 


息 宁 sinemet 282 

膝 反 射 、kneejerk 116 

系统 性 红斑 狼疮 systemic lupus erythematosus,SLE 432 
下 颌 反射 ”jaw refex 107 

下 丘脑 
夏 科 Charcot 330 


hypothalamus 10,12 

先天 性 副 肌 强直 paramyotonia congenital 381 
先天 性 肌 强直 症 
先天 性 肌 营 养 不 良 症 ”congenital muscular dystrophy, CMD 


myotonia congenita 382 


| 
先天 性 脑 穿 通 畸 形 congenital porencephalia 404 
先天 性 脑 积 水 ”congenital hydrocephalus 411 
纤 谓 电位 


病 性 发 作 ”seizure 74,297 


fibrillation potential 139 
线粒体 病 ”mitochondrial disease 383,388 
线粒体 肌 病 mitochondrial myopathy 383 
线粒体 脑 肌 病 ”mitochondrial encephalomyopathy 383 
线粒体 脑 肌 病 伴 高 乳酸 血 症 和 从 中 样 改作、 mitochondrial 


encephalomyopathy with lactic acidosis and stroke-like 


小 


小 、 


小 有 所 档 Ef 本 下 


episodes, MELAS 383 


动脉 使 化 186 


arteriolar atherosclerosis 
i eerebellun 17 


下 知 i 轩 形 Arnold-Chiari 畸形 ”406 


小 及 宗 狐 了 LD tentorial herniation ”92 
小 脐 性 共 济 失调 eerebellar ataxia 230 
小 排 中 疾 echorea minor 288 

小 天 征 micrographia 279 


余 | 
心 
渐 


新 


新 [] 


行 


澳 


澳 
澳 
中 生计 


大 


咱 


选 


反 


视 性 阵 蛮 一 用 | 昨 挛 opsoclonus-myoclonus, OMS 427 
房 颍 动 
生 儿 将 阁 
斯 的 明 


Fa 
型 隐 


atrial fibrillation, AF 184 


307 


neonatal seizures 


368 


neostigmine 


和 及] 诺 炎 244 


为 异常 型 FTD 


cryptococcosis meningitis 
byFTD 223 


venereal disease research laboratory ,VDRL 


250 

吡 斯 的 明 ”pyridostigmine bromide ”368 

新 斯 的 明 neostigmine bromide 368 

隐 亭 ”bromoceriptine 283 

觉 减退 hyposmia 279 

神经 olfactory nerve, [30 

择 性 疹 神 经 后 根 切断 术 selective posterior rhizotomy， 


SPR 410 
曙 vertigo 76 


一 脑 背 液 屏障 
122 


blood-cerebrospinal fluid barrier, BCB 


管 名 坏 下 186 


angionecrosis 
管 性 痴呆 vascular dementia, VaD 208,209,227 


和 性 由 金森 综合 征 


vascular Parkinsonism,VP 232 


管 性 认 知 障 但 vascular cognitive impairment, VCI 208 
Y¥ 
亚 急 性 感觉 神经 元 病 。 subacute sensory neuronopathy 428 


业 


业 : 


急性 坏 引 性 疹 髓 病 suhacute necrotizing myelopathy 
427 
息 性 床 针 性 背 艇 灾 subacnte necrotic myelitis 323 


中 英文 对 照 索 引 


亚 急 性 小 脑 变性 427 


亚 急 性 硬化 性 全 脑 炎 
SSPE 238 

亚 急 性 运动 神经 元 病 
反射 gagreflex 109 


subacute cerebellar degeneration 
subacute sclerosing panencephalitis, 
subacute motor neuronopathy 428 
延 入 ”medulla oblongata 14 

延 莲 背 外 侧 综合 征 Wallenberg syndrome 
延 山 空洞 症 


延 艇 内 侧 综合 征 ”Dejerine syndrome 15 
342 


14,179 


syringobulbia 329 


岩 尖 综合 征 ”Gradenigo syndrome 
限 蛤 痉挛 
眼 瞪 下 垂 
腿 前 庭 反射 
眼球 起 颜 
眼 外 肌 麻 兽 
腿 心 反 射 
民 型 肌 营 养 不 良 症 
眼 咽 型 肌 营养 不 良 症 ”aculopharyrngeal muscular dystrophy、 
OPMD 375 
腿 震 
要 椎 穿刺 
药物 过 度 使 用 性 头痛 
160,166 
液体 衰减 翻转 恢复 序列 
130 


blepharospasm 292 
106 


ptosis 


102 


oculovestibular reflex 


nystagmus 78 


106 


extraocular muscle palsy 


109 


oculocardiac reflex 


ocular muscular dystrophy 375 


107 


nystagmus 


lumbar puncture 122 


medication overuse headache, MOH 


fluid-attenuated inversion recovery， 


342 


合 征 ”Guillain-Garcin sy ndrome 


一 个 半 综 合 征 one and a half syndrome 35 


依 酚 氮 包 tensilon 368 
站 传代 谢 病 ”inherited metabolic disorders 387 
遗传 性 疾病 genetic disease 387 


hereditary spastic ataxia, HSA 


性 共 济 失调 


遗传 性 痉 


389 


hereditary spastic paraplegia .HSP 


:性 截瘫 


290 


hereditary chorea 


遗传 性 运动 感觉 神经 病 


hereditary motor and sensory 


» 


中 英文 对 照 索引 


neuropathy, HMSN 354,395 


遗忘 amnesia 68 


乙 琥 胶 “ethosuximide,ESX 315 

乙酰 胆 碱 ”acetylcholine,ACh 363 

栈 胆 碱 受 体 acetylcholine receptors,AChR 363 
乙 状 守 sigmoid portion of lateral sinus 206 


异动 症 abnormal involuntary movements,AIMs 284 


异 染 性 脑 


质 营养 不 良 metachromatic leukodystrophy 


273 
易 变 性 痉挛 mobile spasm 293 
意识 模糊 ”confusion 66 
意向 性 震 郑 intention tremor 87 
意志 缺乏 症 abulia 67 
隐 源 性 闯 痛 ”cryptogenic epilepsy 297 
隐 源 性 或 症状 性 ”cryptogenic or symptomatic 306 
慷 儿 痉挛 征 West 综合 征 306、 


婴儿 重症 肌 阵 挛 性 章 病 
infancy 307 

荧光 密 螺 旋 体 抗体 吸附 试验 fluorescent treponemal 
antibody-absorption test, FTA-ABS 250 


有 先兆 偏 头 痛 migraine with aura 160 


severe myoclonic epilepsy in 


诱发 电位 ”evoked potential,EP 136 
语义 性 痴呆 semantic dementia,SD 222 
原 发 性 侧 索 硬化 primary lateral sclerosis, PLS 214 


原 发 性 进行 性 失语 
原 发 性 宕 症 
远 端 获 得 性 脱 禾 稍 性 对 称 性 神经 病 


primary progressive aphasia, PPA 222 

essential tremor, ET 294 

distal acquired 
demyelinating symmetric neuropathy, DADS 353 

远 端 型 肌 和 营养 不 良 症 

运动 迟缓 

运动 单位 动作 电位 

运动 神经 传导 速度 
139 


distal muscular dystrophy 375 

bradykinesia 279 

motor unit action potential ,MUAP 138 
motor nerve conduction velocity,MCV 

运动 神经 元 病 motor neuron disease,MND 213 

运动 系统 

运动 诱发 电位 


movement system 53 


motor evoked poiential, MEP 137 


运动 障碍 性 疾病 ” movement disorders 277 


晕厥 syncope 74 


区 


“ 折 刀 "现象 clasp-knife phenomenon 81 


再 灌注 损伤 、reperfusion injury 177 


早产 儿 基 质 ( 室 


管 膜 下 ) 出 血 


matrix (subependymal) 


hemorrhage in premature infants 408 


早 发 性 肌 阵 挛 性 脑病 ”early myoclonic encephalopathy 
306 
早 现 现象 “anticipation 291 


诡 亡 ”delirium 66 

展 神经 abducent nerve, Y] 33 

阵 发 性 去 极 化 漂移 paroxysmal depolarization shift, PDS 
298 

阵 挛 clonus 117 

阵 挛 性 发 作 clonic seizure 303 

柄 骨 大 孔 疝 herniation of foramen magnum 92 

杭 解 一 颈 静 脉 孔 综合 征 

枕 神 经 痛 

杭 叶 occipital lobe 8 


枕 叶 闯 闻 ”occipital lobe epilepsy 305 


Collet-Sicard syndrome 343 


occipital neuralgia 346 


震 颜 tremor 87 


起 阁 麻 阁 ”paralysis agitans 278 
睁 眼 昏 迷 
正常 钾 型 周期 性 瘫痪 normal kalemic periodic paralysis 


comavigil 66 


372 
正 电子 发 射 计算 机 断层 position emission tomography， 
PET 145 


正 锐 波 positive shape potential 139 
正中 神经 medial nerve 344 

症状 波动 
症状 性 偏 头 痛 
肢 带 型 肌 营 养 不 良 症 


motor fluctuation 284 
symptomatic epilepsy 297 
symptomatic migraine 161 


limb-girdle muscular dystrophy, 


LGMD 375 


胶体 运动 性 类 用 
直 守 血性 形成 

植物 状态 
中 反射 


melokinetic apraxia 71 


straight sinus thrombosis 206 
vegetative state 67 


Plantar reflex 118 


finger-to-nose test 113 
治疗 时 间 窗 therapeutic time window. TTW 177 


td mesencephalon 16 


中 由 神经 系统 central nervous system.CNS 4.234.259 


中 枢 神 经 系统 脱 往 稍 病 病 CNS demyelinating diseases 
259 

重复 神经 电 币 激 repeating nerve electric stimulation, RNES 
367 

下 证 肌 无 旋 


下 组 组 织 型 纪 


3515365 


myasthenia gravis. MG 


i 诲 原 激活 物 


recombinant tissue-type 


Plasminogen activator, rt-PA 183 


期 性 痢 并 periodie paralysis 370 


司 期 性 肢体 运动 
滞 [ 旧 神经 


periodic limb movement ,PLM 420 
peripheral nerve 47,337 


司 用 性 退 肌 该 辛 


peripheral ophthalmoplegia 34 


性 axonal degeneration 51 


蛛网 膜 下 腔 持续 计 


= 人 巴 氛 芬 “continuous intrathecal baclofen 


infusion,CIBI 410 
蛛网 膜 下 腔 出 血 
注意 力 缺 陷 多 动 障碍 


subarachnoid hemorrhage,SAH 193 


attention deficit hyperactivity disorder， 


中 英文 对 照 索 引 


ADHD 289,295 

椎 一 基底 动脉 盗 血 综合 征 vertebrobasilar steal syndrome 
203 

锥 体外 系 疾病 extrapyramidal diseases 277 

锥 体外 系统 extrapyramidal system 54 

姿势 性 虑 题 ”postural tremor 87 

姿势 与 步 态 

姿势 障碍 “postural instability 279 


stance and gait 114 


月 动 症 ”automatisms 302 
自发 性 脑 脊 液 漏 ” spontaneous CSF leak 168 
自身 免疫 性 甲 状 腺 炎 相 关 的 激素 反应 性 脑病 ” steroid- 


i y associa i oimmune 
responsive encephalopathy associated with aut 


thyroiditis, SREAT 436 


自主 神经 autonomic nerve 47 


自主 神经 功能 障碍 


和 神经 系统 automatic nervous system 356 


autonomic dysfunction 230 


自 


卒中 stroke 170 
卒中 单元 stroke unit 172 
阻塞 性 脑 积 水 ”obstructive hydrocephalus 411 
阻塞 性 睡眠 呼吸 暂停 低 通气 综合 征 obstructive sleep 
a syndrome,OSAHS 418,436 


apnea hypopne: 
左 乙 拉 西 坦 “levetiracetam,LEV 315 


唑 尼 沙 胺 zonisamide,ZNS 315 


英 中 文 对 照 索引 


核 蛋 和 白 ”224.229.278.279 acyclovir 阿 昔 洛 韦 (无 环 乌 苷 ) 237 


Q -synuclein 


Adie pupil 埃 迪 瞳孔 38 


和 Adie syndrome “ 埃 迪 综合 征 38 

abdominal reflex 腹 习 反射 118 adrenoleukodystrophy,ALD 肾上腺 脑 白 质 营养 不 良 271， 
abducent nerve.VL 展 神 经 33 273 

abnormal involuntary movements, AIMs 异动 证 284 agnosia 失 认 71 

absence seizure ”人 失 神 发 作 303 airconduction,AC 气 导 108 

abulia -世相 缺乏 症 ”67 akinetic mutism ”无 动 性 绒 默 证 66 

accessory nerve, XL 副 神 经 46 albendazole ” 阿 茶 达 唑 ”253 

accommodation reflex ”调节 反射 ”106 Alzheimer disease.AD ”阿尔 茨 海 默 病 211,217 
acetylcholine receptors,AChR 乙酰胆碱 受 体 363 amantadine ”金刚 烷 胺 “266,282 

acetylcholine,ACh 亏 酝 胆 碱 ”363 amitriptyline ， 阿 米 蔡 林 266 


acquired immunodeficieney syndrome,AIDS ”获得 性 免疫 缺 Ammon hom sclerosis, AHS ” 阿 蒙 角 硬化 298 


陷 综 合 征 、”256 amnesia 遗忘 68 
actin 有 册 动 蛋白 ”363 amyloid precusor protein ,APP 淀粉 样 前 体 蛋 白 387 
action tremor 动作 性 震 颜 ”87 amyotrophic lateral sclerosis, ALS 肌 萎 缩 侧 | 索 硬化 213 
acute angioneurotic edema 急性 神经 血管 性 水 肿 361 anal reflex 肛门 反射 118 
acute disseminated encephalomyelitis, ADEM 急性 播 散 性 angionecrosis 血管 壁 坏死 186 

脑 霄 艇 炎 269 angioneurotic edema 神经 管 性 水 肿 361 
acute inflammatory demyelinating polyneuropathies, AIDP anhidrosis 无 汗 症 361 

急性 炎 性 脱 船 稍 性 多 发 神经 根 神经 病 350 ankle clonus 躁 阵 变 117 


acute motor axonal neuropathy, AMAN 急性 运动 轴 索 性 神 ankle reflex 中 反射 116 
经 病 350 anomic aphasia 命名 性 失语 8 


acute motor-sensory axonal neuropathy,AMSAN 急性 运动 anterior cerebral artery,ACA 大 脑 前 动脉 173 


感觉 名 索 性 神经 病 350 anticipation 早 现 现象 291 
acute myelitis 急性 兰 髓 炎 ”322 antiepileptic drugs, AEDs 抗 当 5 物 310 
acute necrotizing hemorrhagic encephalomyelitis 急性 坏死 aphasia 失语 69 

性 出 血性 脑 咨 笑 炎 ”270 apraxia 失 用 70 


acute panautonomic neuropathy,APN 急性 泛 自主 神经 病 Argyll-Robertson pupil 阿 一 罗 瞳 和 孔 。38.249 


350 Amold-Chiari 畸形 ”小脑 扁桃 体 下 疝 畸 形 406 
acute sensory neuropathy, ASN 急 性 感觉 神 纤 么 炳 ”350 arteriolar atherascjerosis ”小 动脉 硬 化 186 
acute thyrotoxie myopathy 急性 甲状 腺 每 性 肌 辛 ”435 arylsulfatase-A 芳 基 硫 酯 A 273 


英 中文 对 照 索引 


ascending reticular activating system 上行 网 状 激活 系统 


65 
aspirin ”阿司匹林 174 
ataxia ” 共 济 失调 84 


共 济 失调 性 轻 偏瘫 ”187 
手足 徐 动 症 88,293 
失 张 力 发 作 ”304 


atrial fibrillation , AF 


ataxic-hemiparesis 
athetosis 
atonic seizure 


心房 题 动 184 


attention deficit hyperactivity disorder, ADHD 注意 力 缺 陷 

多 动 障碍 ”289,295 
automatic nervous system ”自主 神经 系统 356 
自动 症 ”302 


automatisms 


autonomic dysfunction 


自主 神经 功能 障碍 ”230 


autonomic nerve ”自主 神经 47 


autosomal dominant cerebellar ataxia, ADCA 


性 遗传 性 小 脑 性 共 济 失调 389 


常 染色 体 显 


autosomal recessive hereditary ataxia 
共 济 失调 389 


axonal degeneration 


轴 突 变性 51 


azathioprine ” 硫 唑 嘎 叭 ”264 
B 
baclofen 巴 氯 芬 “266 


basal angle ” 颅 底 角 406 
基底 神经 节 9 


基底 核 9 


basal ganglia 
basal nucleus 
basilar invagination ” 鼎 底 站 陷 症 ”405 

basilar-type migraine “基底 型 偏 头痛 160 

Becker muscular dystrophy, BMD Becker 型 肌 营 养 不 良 症 

375 

Bell palsy 贝尔 麻 阁 ”339 
Bell sign 贝尔 征 340 
Benedikt syndrome 


红 核 综合 征 ”17 


benign childhood epilepsy with centrotemporal spike 


伴 中 


benign intracranial hyperiension 


良性 鼎 内 压 增 高 91 


benign myoclonic epilepsy in infancy 
306 
良性 新 生 儿 惊 砍 ”306 


benign neonatal convulsions 


benign neonatal familial convulsions ”良性 


族 性 新 生 儿 
惊厥 306 


282 

肪 二 头 肌 反射 ”115 

皮质 下 动脉 硬化 性 脑病 ”209 
脑 活 组 织 检查 ”147 


双 相 异动 症 284 


benzhexol 
biceps reflex 
Binswanger disease 

biopsy of brain tissue 


biphasic dyskinesia 


blepharospasm ”有 眼 瞪 } 

blood-cerebrospinal fluid barrier, BCB。” 血 一 脑 疹 液 屏障 
122 

bone conduction,BC 上 骨 导 108 

边缘 带 179 

病原 体 伯 氏 包 厅 螺旋 体 250 


border zone 

Borrelia burgdorferi 

botulinum toxin A ”A 型 肉 栖 索 294 

Bourneville 病 ” 结 节 性 硬化 症 ”399 

brachial neuralgia 辟 从 神经 痛 ”346 

bradykinesia 运动 迟缓 ”279 

brain herniation 脑 疝 92 

brain stem 脑 干 13 

brainstem auditory evoked potential ,BAEP 脑 千 听觉 诱发 
电位 137 

brittle crisis 反 擂 危 象 ”369 

溴 陷 训 283 

将 艇 半 切 综合 征 22,60,321 

布 重 津 斯 基 征 ”120 


布 龙 征 253 


bromocriptine 
Brown-Sequard syndrome 
Brudzinski sign 
Brun sign 


bvFTD 行为 异常 型 FID 223 
C 


calcitonin gene-related peptide, CGRP 


降 钙 素 基因 相关 肘 
159 


campylobacter jejuni,CJ 空肠 弯曲 菌 ”350 


carbamazepine,CBZ 卡 马 西平 314,339 


carotid angioplasty and stenting.CAS 矣 动脉 血管 成 形 和 
文 氏 顺和 人 术 175 

carotid endarterectomy ,CEA 巴 动 脉 内 膜 切除 术 175 

carotid sinus reflex 


宽 动 脉 实 反射 ”109 


颈 内 动脉 盗 血 综合 征 203 


carotid steal syndrome 


carpal tunnel syndrome ,CTS 胶管 345 
cavernous sinus thrombosis 海绵 实 血 答 形 成 206 


central nervous systenm CNS 统 4.234.259 


中 枢 神 经 
tentral pontine myelinolysis, CPM 脑 桥 中 央 禾 靖 深 
274 


cerebellar ataxia -小 用 性 盐 沪 


230 

cerepellum 小脑 17 

Cerebral amyloid angiopathy.CAA， 脑 淀粉 样 血 管 病 203、 
209 

cerebral autosomal dominant arteriopathy with subcortical 

伴 有 皮质 下 

性 遗传 性 脑 动脉 病 204 


infarcts and leukoencephalopathy.CADASIL 
梗死 和 白质 脑病 的 常 染色 体 显 性 


cerebral cysticercosis 


cerebral echinococcosis 254 


cerebral embolism 豚 


cerebral hemisphere ”大 脑 半 球 


cerebral infarction 


脑 梗死 175 
cerebral palsy ” 脑 性 次 痪 
脑 型 肺 吸虫 病 
脑 型 血吸虫 病 254 
豚 血 栓 形成 176 

脑 静脉 系统 血栓 形成 ”205 
cerebral watershed infarction,CWSI 分 水 岭 脑 梗死 179 
脑 将 液 “ 122 


cerebrovascular disease,CVD 脑 血 


405,408 


TD 
An 
< 


cerebral paragonimiasis 
cerehral schistosomiasis 
cerebral thrombosis 


cerebral venous thrombosis ,CVT 


cerebrospinal fluid, CSF 


脑 血管 痉挛 
脱 枕 线 406 
channopathies ”离子 通道 病 387 


腓骨 有 贞 菱 缩 症 ”395 


Cerebrovascular spasm, CVS 


chamberlain line 


Charcot-Marie-Tooth 病 
Chareot 蓝 科 330 


儿童 失 神 性 癫 首 306 


childhood absence epilepsy 
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伴 有 杭 区 阵 发 


childhood epilepsy with occipital paroxysms 
性 放电 的 良性 儿童 疯 病 ”305 
胆 破 能 危 象 ”369 

胆 碱 酯 酶 抑制 剂 ”365 


cholinergic crisis 

cholinesterase inhibitors ,ChEI 

chorea minor 小手 蹈 病 288 

choreic movement ”舞蹈 样 运动 87 

chronic progressive external ophthalmoplegia,CPEO 慢性 进 
行 性 眼 外 肌 竣 痰 ”383 

chromosomal disorder 染色 体 病 388 

chronic cluster headache ”慢性 从 集 性 头痛 ”164 

chronic inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy ， 
CIDP ”慢性 炎 性 脱 髓 蒜 性 多 发 性 神经 根 神经 病 ”353 

chronic migraine "慢性 偏 头痛 ”160 

chronic progressive chorea ”慢性 进行 性 舞 路 病 290 

chronic tension-type headache “慢性 紧张 型 头痛 ”166 

慢性 甲状 腺 毒性 肌 病 ”435 


chronic thyrotoxic myopathy 
睫 背 反射 ”102 
CJD Creutzfeldt-Jakob 病 ”246 
“ 折 刀 "现象 “81 


ciliospinal reflex 


clasp-knife phenomenon 
clinically isolated syndromes, CIS 临床 孤立 综合 征 259 
clonazepam, CNZ 氧 硝 西 洋 315,341 

clonic seizure ” 阵 挛 性 改作、303 

阵 挛 117 
氮 吡 格雷 ”174 
cluster headache ”从 集 性 头痛 
CNS demyelinating diseases 中 枢 神 经 系统 脱 散 峭 疾 病 259 


clonus 


clopidogrel 
161,163 


蜗 神 经 42 

cogwheel rigidity 齿轮 样 强直 279 

Collet-Sicard syndrome 杭 亿 一 项 静脉 站 综合 征 ”343 
睁 眼 始 迷 66 


coma 和 畦 迷 65 


cochlear nerve 


coma vigil 


.4 2 
common peroneal nerve 腓 总 神经 345 


交通 性 脑 积 水 ”411 


复杂 部 分 性 改作、”302 


complex partial seizure ,CEPS 私 ? 


communicating hydrocephalus 
complex repetitive discharges, CRD 复合 重复 放电 139 


疹 散 压迫 证 ”324 


compressive myelopathy 
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computed tomography,CT 电子 计算 机 断层 扫描 127 
computerized tomography angiography,CTA ”CT 血管 成 像 
128 

同心 圆 性 硬化 ”272 


意识 模糊 66 


concentric sclerosis 

confusion 

congenital disease of the nervous system ”神经 系统 先天 性 
疾病 ”404 

先天 性 脑 积 水 “411 

congenital muscular dvstrophy,CMD 先天 性 肌 营养 不 良 症 
375 


congenital hydrocephalus 


congenital porencephalia 先天 性 脑 穿 通 畸 形 ”404 
constructional apraxia ”结构 性 失 用 71 


continuous intrathecal baclofen infusion, CIBI 


持 


蛛网 腊 下 腔 


coordination movement ” 共 济 运动 ”112 
cord sign 束 带 征 207 
角膜 反射 ”107 


corneal reflex 


cortical blindness 皮质 育 77 


cortical spreading depressing,CSD ”皮质 扩展 性 抑制 ”158 
皮质 基底 核 变 性 ”232 


皮质 一 纹 状 体 一 消散 


corticobasal degeneration, CBD 


corticostriatospinal degeneration 


变性 246 


cranial nerves ” 脑 神经 29,47 


cremasteric reflex” 提 择 反射 ”118 
Cryptococeosis meningitis 新 型 隐 球 菌 脑膜 炎 ”244 
隐 源 性 疗 痫 297 


ryptogenic epilepsy 


GyYptogenic or symplomatie 
CT perfusion imaging,CTP CT 灌注 成 像 128 
脑 桥 小 脑 脚 综合 征 ”342 


cyclophosphamide ,CTX 环 人 碾 酰胺 ”265 


Cushing T syndrome 


yelosporine A 了 环 伯 索 和 265 
D 


D-penicillamine D- 吾 丝 胶 288 


达 方 吡啶。 266 


dalfanmipridine 


deafness 夺 带 78 


decerebrate rigidity ”去 脑 强 直 ”101 
decorticate rigidity ”去 皮质 强直 66.101 
decorticated syndrome ,apallic syndrome ”去 皮质 综合 征 66 


深 反射 61 


deep reflex 


deep sensation ,proprioceptive sensation 

deep vein thrombosis,DVT 深 静 脉 血 丛 形成 ”182 

defibrase 。 降 纤 大 183 

Dejerine syndrome ” 延 般 内 侧 综合 征 15 

delirium ” 详 朗 66 

dementia with border-zone infarction 分水岭 梗 死 性 痴呆 
209 

dementia with Lewy bodies, DLB 路易 体 阁 有 呆 211,224,228 

dementia 痴呆 72 

高 密度 三 角 征 ”206 


dense triangle sign 


dermatomyositis,DM 皮 肌 炎 372 


developmental diseases of the nervous system 神经 系统 发 
育 异常 性 疾病 。404 

diabetic amyotrophy 糖尿病 性 肌 蓉 缩 。432 

diabetic autonomic neuropathy 糖尿病 性 白 主神 经 病 432 


diabetic bladder dysfunction 糖尿 病 性 膀胱 功能 障碍 ”432 


diabetic cerebrovascular diseases ”糖尿 病 性 脑 血管 病 430 

diabetic gastrointestinal autonomic neuropathy ”糖尿 病 性 内 
肠 自 主神 经 病 ”432 

diabetic mononeuropathy ”糖尿 病 性 单 神经 病 431 

糙 尿 病 性 疹 髓 病 430,432 

diabetic neuropathy ”糖尿 病 性 周转 神经 病 ”430 

糖尿 病 性 多 发 性 周 用 神经 病 


diapbetic myelopathy 


diabetic polyneuropathy 
431 
diabetic pseudomyelanalosis 


禄 尿 病 性 假 性 消 秘 ”432 


diabetic sexual dysfunction ”糖尿 病 性 性 功能 障 伺 


dienacephalon 问 脑 10 

diffuse sclerosis 允 温 性 硬化 271 
diffusion tensor imaging,DTI 弥散 张 旺 成 像 ”131 
diffusion-weighted inaging,DWL MHRI 弥散 成 像 130 


digital substraction angiography, DSA 数字 减 影 血管 造影 


126 


diplopia 名 视 36 

disdiadochokinesia ”和 轮 替 运动 麻 碍 ”114 

疾病 调节 治疗 264 
细胞 弥散 增 
空间 多 发 性 259 
时 间 多 发 性 259 


disease-modifving therapies. DMTs 


disperse of dentate granular cells 
dissemination of lesions in space, DIS 
dissemination of lesions in time, DIT 


distal acduired demyelinating symmetrie neuropathy. DADS 


过 红 获 得 性 脱 从 


性 对 称 性 神经 病 ”353 
远 端 型 肌 党 养 不 良 症 ”375 
对 称 性 多 发 性 未 梢 神经 病 431 


视觉 障碍 。77 


distal musceular dystrophy 
distal symmetric neuropathy 
disturbance of vision 
Doll eye test 亚 偶 腿 试验 102 
donepezil ”多 太 哌 齐 266 
dopa-responsive dystonia.DRD 多 巴 反应 性 肌 张 力 障 碍 
293 

多 巴 胶 D: 受 体 146 


dopamine transporter,DAT 多 巴 胶 转运 蛋白 146 


dopamine Da receptor, DR 


多 沙 唑 嗪 “266 
穿 衣 失 用 71 
drop attack 跌倒 发 作 1 


doxazosin 


dressing apraxia 


Duchenne museular dystronphy.DMD Duchenne 型 肌 营 养 
不 展 症 ”375 

duloxetine 度 洛 西 洒 266 

dying-back neuropathy 道 死 性 神经 病 349 

dysarthuia 构 音 障 得 80 

dysarthric-elumsy hand syndrome,DCHS 构 音 障碍 一 手 笨 
拙 综合 征 187 

辩 中 不 良 113 


dysmetria 


畸形 性 肌 张 力 障碍 


[3 
© 
所 


dystonia musculorum deformans 


dystonia - 肌 张 力 障 但 ”284,291 
dystrophia myotonica protein kinase,DMPK 萎缩 性 肌 强 各 


和 抹 中 激酶 380 
EE 


early infantile epnileptic encephalopathy suppression-burst 伴 
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暴发 抑制 的 婴儿 早期 癫 首 性 脑病 307 
早 发 性 肌 阵 挛 性 脑病 ”306 


electroencephalography ,EEG 脑 电 图 133 


early myoclonic encephalopathy 


electromyography,EMG ” 肌 电 图 138 

Emery-Dreifuss muscular dystrophy, EDMD Emery-Dreifuss 
肌 营 养 不 良 症 ”375 

emplty delta sign 空 delta 征 206 

encephalitis periaxalis diffusa 弥漫 性 轴 周 脑 炎 ”271 

encephalofacial angiomatosis ” 脑 面 血管 癌 病 401 

end of dose deterioration ” 剂 末 现 象 284 

entacapone 思 他 卡 朋 283 

enzyme linked immunosorbent assay, ELISA 酶 联 免 疫 吸 附 


试验 125 

epilepsy with continuous spike-waves during slow-wave sleep 
慢 波 睡眠 中 持续 亚 慢 复合 波 交 病 ”307 

epilepsy with generalized tonic-clonic seizure on awaking ”觉醒 
时 全 面 强直 一 阵 这 性 冶 病 ”306 

epilepsy with myoclonic absences 伴 有 肌 阵 挛 失 神 发 作 的 
疝 首 306 

肌 阵 挛 一 失 张力 


epilepsy with myoclonic-astatic seizures 
发 作 性 疯 痫 ”306 

epilepsy 癌 痫 297 

episodic ataxia,EA ”发作 性 共 济 失调 389 

发 作 性 从 集 性 头痛 ”164 


episodic cluster headache 


上 丘脑 ”10,12 


epithalamus 


慢性 游 走 性 红斑 ”250 


ervthema chronic migrans， ECM 


省 


ervthromelalgia ”红斑 性 上 肢 痛 
essential tremor, ET 原 发 性 起 申 ”294 
ethosuximide, ESX 乙 琥 腕 315 

event-related potential,ERP ”事件 相关 电位 ”137 

evoked potential,EP ”诱发 电位 ”136 

excessive daytime sleepiness, EDS 白天 过 度 嗜睡 证 416 
眼 外 肌 麻 闸 。 106 

锥 体外 系 疾 
锥 体外 系统 “54 


extraocular muscle palsy 


病 277 


extrapyramidal diseases 


extrapyramidal system 
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F 


F-wave FF 波 140 
面 偏 侧 萎 缩 症 ”360 
facial nerve, WL ”面神经 40 


facial hemiatrophy 


facial neuritis ”面神经 炎 339 
acial pain ” 面 痛 73 
acial spasm ” 面 肌 痉 挛 341 


Facioscapulohumeral muscular dystrophy ,FSHD 


肌 营 养 不 良 症 ”375 


面 肩 肪 型 


amilial dysautonomia 


家 族 性 自主 神经 功能 失调 症 361 


amilial hemiplegic migraine, FHM 家族 性 偏 次 性 偏 头 首 “158 


asciculation potential 束 阁 电位 ”139 
肌 束 颜 动 365 


快 缩 肌 纤维 “363 


asciculation 
fast twitch fibers 
atal familial insomnia,FFI 家族 性 致死 性 失眠 症 248 
elbamate,FBM 非 尔 氨 酯 ”315 


股神 经 348 


emoral nerve 
emoral neuralgia 股神 经 痛 348 
esoterodine ” 非 案 罗 定 266 
estination ”慌张 步 态 279 

纤 颤 电位 ”139 
肌纤维 颜 动 ”365 

指 鼻 试 验 113 


芬 戈 莫 德 ”264 


ibrillation potential 
ibrillation 
finger-to-nose test 
ingolimod 
laccid paralysis ” 弛 缓 性 瘫痪 ”82 
Juid-attenuated inversion recovery,FLAIR ”液体 衰减 翻转 
恢复 序列 130 


luorescent Ireponemal antibody-absorption test, FTA-ABS 
a 旋 体 抗体 吸附 试验 ”250 


Joix [syndrome 海绵 密 综 


菊 光 窗 


Foster-Kennedy syndrome ， 福 斯 特 一 肯尼迪 综合 征 7 
Fovilje syndrome ” 脑 桥 腹 内 侧 综 合 征 ( 福 维尔 综合 征 ) 
15,178 


freezing 冻结 “279 


频 发 性 发 作 性 紧 


frequent episodic tension-type headache 
张 型 头痛 ”165 

Friedreich ataxia with retained reflexes, FARR Friedreich 

共 济 失调 反射 保留 型 390 

Friedreich 型 共 济 失 调 389 

弗 治 因 综 合 征 124 

额 叶 癫 痫 ”305 


Friedreich ataxia, FRDA 
Froin syndrome 
frontal Jobe epilepsy 
frontal lobe 额 叶 6 
frontotemporal dementia, FTD 用 颈 叶 疾 采 222,228 
frontotemporal lobe degeneration,FTLD 和 突 烽 叶 变 性 ”222 
功能 磁 共 振 


functional magnetic resonance imaging, {MRI 


成 像 131 
G 


gabapentin,GBP ”加 巴 喷 丁 266,315,339 
咽 反 射 、109 


gait 步 态 85 


gag reflex 


Galen vein thrombosis 大脑 大 静脉 血栓 形成 ”206 
基因 诊断 148 
gene therapy ”基因 治疗 389 


全 面 性 发 作 303 


gene diagnosis 


generalized seizures 

generalized tonic-clonic seizure,GTCS。 全面 强直 一 阵 挛 
发 作 303 

遗传 性 疾病 387 


genetic disease 


Gerstmann syndrome ”而 茨 曼 综合 征 7 


Gerstmann-Straussler-Scheinker,GSS 病 ， 常 染色 体 显 性 遗 
传 遥 蛋白 病 248 
Gilles de la tourette 综合 征 ”抽动 秽语 综合 征 ”295 

glatiramer acetate,GA 了 酷 酸 格拉 默 ”264 

gossopharyngeal nerve, 区 身 咽 神经 44 
Gradenigo syndrome ” 岩 尖 综合 征 ”342 
grasp reflex 强 握 反射 7 
groping reflex ”摸索 反射 ”7 


兰 一 巴 需 综合 征 ”340 


Guillain-Barré syndrome, (BS 


Guillain-Garcin syndrome 一 侧 颅 底 综合 征 342 


日 


H-reflex HH 反射 140 

Hashimoto encephalopathy, HE” 桥 本 脑病 ”436 
headache 头 首 73.157 

跟 一 膝 一 用 试 验 113 


售 壬 投 挤 运动 


heel-knee-shin test 


13.88 


hemiballisnms 
hepatolentieular degeneration, HLD” 肝 豆 状 核 变性 285 
hereditary chorea 相传 性 舞蹈 病 290 

hereditary motor and sensory neuropathy, HMSN ”相传 性 运 
动感 觉 神经 病 。”354.395 


遗传 性 痉挛 性 共 济 失调 


hereditary spastic ataxia, HSA 
389 

hereditary spastic paraplegia, HSP ”遗传 性 痉挛 性 截 竣 ”393 

枕骨 大 孔 疝 92 

单纯 疱疹 


herniation of foramen magnum 


herpes simplex virus encephalitis ,HSE 
脑 突 234 

单纯 疱疹 病毒 ”234 

海马 硬化 ”298 


herpes simplex virus ,HSV 

hippocampal sclerosis ,HS 

Hoffmann 征 年 夫 曼 征 62,117 

HTLV-1 associated myelopathy, HAM 人 类 了 淋巴 细胞 病 
坟 工 型 相关 将 艇 病 324 

human immunodeficieney virus-1,HIV-1 人 类 疫 缺 陷 病 

， 


二-] 234 


human leukocyte antigen,HLA 人 类 白细胞 抗原 366 


human T lymphobnopic virus-] ,HTLV-1 人 类 哮 了 淋巴 细 
胞 病 260 

Hunt syndrome 42 

Huntington chorea ” 享 廷 申 短 蹈 病 ”290 

Huntington disease ,HD 亨廷顿 病 ”229,290 


玻璃 样 小 动脉 坏死 ”186 


hyaline arterionecrosis 
hyaline fatty change ”玻璃 样 脂 肪 空 ”186 
hyalinosis ”透明 变性 186 
脑 积 水 195 


hydrocephalus 


听觉 过 敏 。78 


hyperacusis 


多 汗 症 ”361 


hyperhidrosis 
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hyperkalemic periodic paralysis ”高 钙 型 周期 性 瘫痪 ”371 
hyperthyroidism ”甲状 腺 功能 亢进 症 ”435 

hypoglossal nerve, 邓 ”和 瑞 下 神经 47 

hypokalemic periodic paralysis ” 低 钾 型 周期 性 瘫痪 ”370 
嗅 党 减退 279 

下 丘脑 
甲状 腺 功能 减退 436 


hyposmia 
hypothalamus 10,12 


hypothyroidism 


观念 性 失 用 70 
观念 运动 性 失 用 71 
idiopathic epilepsy 特 发 性 奖 痛 ”297 


idiopathic facial palsy“ 特 发 性 面神经 麻 疗 ”339 


ideational apraxia 


ideomotor apraxia 


idiopathic inflammatory demyelinating diseases,IIDDs 特 发 

infrequent episodic tension-type headache 偶发 性 发 作 性 紧 
张 型 头痛 165 

inherited metabolic disorders ”遗传 代谢 病 387 


失眠 症 414 


insomnia 


insularlobe 岛 叶 8 


insula 脑 岛 8 


intention tremor ”意向 性 涯 赂 
intercostal neuralgia ” 肋 间 神经 痛 347 
interferon-B ,IFN-B B- 干 扰 素 264 
internal capsule 内 变 9 

颈 内 动脉 173 

international normalized ratio ,INR 国际 标准 化 比值 174 
核 间 性 眼 肌 旺 疗 。”35 


internal carotid artery ,ICA 


internuclear ophthalmoplegia 
intracerebral hemorrhage,ICH 脑 出 血 188 
intracranial hypertension 颅 内 讨 增 高 ”90 
intracranial hypotension headache 低 颅 压 性 头痛 ”168 
低 颅 压 ”92 


intracranial hypotension 


intracranial pressure, ICP 鼎 内 压 ”90,192 


intractable epilepsy 难 治 性 疾 首 


不 自主 
脑 缺 血 半 榈 带 


involumtary movement 


tit 


ischemic penumbra 
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Jackson syndrome 


一 副 一 舌 下 神经 综合 征 342 


jaw reflex 下 颌 反射 ”107 
juvenile absence epilepsy 青少年 失 神 奖 病 ”306 


juvenile myoclonic epilepsy 青少年 肌 阵 


K 


Kayser-Fleischer ring,K-F 环 ” 角膜 色 巡 环 285 
Kernig sign ” 克 匿 格 征 ”119 

Kleine-Levin 综合 征 ”青少年 嗜睡 贪 食 症 ”416,417 
knee clonus ”能 阵 挛 ”117 
knee jerk ” 膝 反 射 、116 
Kojewnikow syndrome 儿童 慢 


状态 305 


性 进行 性 部 分 持续 性 烽 冶 


Korsakoff syndrome ” 柯 萨 可 夫 综 合 征 ”68 


lacunar infarction,LACI 腔 际 性 梗死 175 
腔 际 状态 187 


lacunar state 


Lambert-Eaton myasthenic syndrome ” 癌 性 类 


症 肌 无 力 综 


Lambert-Eaton syndrome ,LES Lambert-Eaton 综合 征 428 


Es 


amotrigine,LTG 拉 莫 - 


Landau-Kleffner 综合 征 ” 获 得 性 闻 闯 性 失语 307 
ateral femoral cutaneous neuropathy “ 股 外 侧 皮 神 经 病 347 


ateral sinus thrombosis” 侧 宗 血 栓 形 成 ”206 


cad-pipe rigidity ” 铬 管 样 


强直 279 


eptospirosis ” 钧 端 


旋 体 病 251 


evetiracetam, LEYV 


左 乙 拉 凸 坦 315 
Lewy bodies 路易 小 体 279.387 
Lhermitte sign 。 莱 尔 米 特征 261 
jight reflex 对 光 反 射 106 
lnb-girdle museular dystrophy,LGMD 胶带 卉 肌 营 养 不 
展业 375 


Janlic lobe 边缘 上 % 


locked-in syndrome ”闭锁 综合 征 ”16,67.178 


low molecular heparin ” 低 分 子 肝 来 


207 
lumbar puncture ”腰椎 穿刺 122 


Lyme neuroborreliosis 神经 菜 姆 病 250 


M 


MacEwen 征 ” 破 壶 音 411 
黄斑 回避 8,77 


mad cow disease,MCD ” 狗 牛 病 246 


macular sparing 


madopar 美 多 芭 282 


magnetic resonance angiography, MRA ”位 共振 血 


130 
magnetic resonance imaging, MRI 磁 共 振 成 像 130 


magnetic resonance tomographic angiography,MRTA ”做 共 


振 断 层 血 管 造影 341 


magnetic resonance venography, MRV 磁 上 共振 蘑 脉 血管 
magnetoencephalography, MEG， 脑 磁 图 ”136 

masked face ”面具 脸 279 

matrix (subependymal ) hemorrhage in premature infants 旺 


产儿 基质 ( 室 管 膜 下 ) 出 血 408 
mean transit time, MTT 平均 通过 时 间 128 
meclizine ” 美 克 洛 哄 ”266 


medial nerve 


正中 神经 344 


medication overuse headache, MOH 药物 过 度 使 用 性 头痛 
160,166 

medulla oblongata ” 延 稻 ”14 

melokinetic apraxia ”肢体 运动 性 失 用 71 

meralgia paresthetica -感觉 异常 性 股 痛 ”347 

mesencephalon ”中 脑 16 

mesia] temporal sclerosis, MTS 菇 叶 中 央 础 化 ”298 

metachromatic leukodystrophy 蜡染 性 脑 白 质 党 养 不 良 
273 

methotrexate, MTX ”中 氨 蝶 叭 ”265 

methyl prednisolone, MPL 


由 小 尼龙 264,369 


小 子 征 279 


micrographia 


大 脑 中 动脉 “173 
有 先兆 贷 头 首 160 
无 先兆 偏 头 痛 ”159 


向 闫 盖 ”158 


middle cerebral arterv .MCA 
migraine with aura 
migraine without aura 
migraine 
nild cognitive impairment ,MCI 轻 度 认 知 障碍 ”72 


网 桥 上 腹 外 侧 综 合 征 ”15.178 


Millard-Gubler syndrome 
Miller Fisher syndrome , MFS Miller Fisher 综合 征 350 
线粒体 病 
mitochondrial encephalomyopathy with laetic acidosis and 


线粒体 脑 肌 病 L 酸 血 


383.388 


nitochondrial disease 


stroke-like episodes .MELAS 
症 和 竺 中 样 发 作 383 


粒 体 脑 肌 病 383 


mitochondrial encephalomyopathy 才 
线粒体 肌 病 383 
米 托 总 配 ”264 


mitochondrial myopathy 
mitoxantrone 
mobile spasm 易 变 性 痉挛 293 
莫 达 非 尼 266 

分 子 模拟 
单 基因 病 387 


™| 


modafinil 
molecnlar mimicry 260.350 
monogenic disease 
mononeuropathy” 单 神 经 病 。”343 
Morvan 征 330 

维 出 芽 298 


mossy fiber sprouting ” 若 鳃 


motor evoked potential ,MEP 运动 诱发 电位 ”137 


motor fluctuation ”症状 波动 ”284 

motor nerve conduction velocity, MCVY 运动 神经 传导 速度 
139 

motor neuron disease, MND 运动 神经 元 病 213 

motor unit action potential ,MUAP 运动 单位 动作 电位 ”138 

movement disorders ”运动 陪 但 性 疾病 277 

movement system 运动 系统 53 


脑 底 异 常 血管 网 病 ( 烟 稚 病 ) 180,202 


moyamoya disease 
MPTP 1- 甲 基 4- 茶 基 1,2,3,6- 四 氧 吡 啶 278 
磁 共 振 波谱 成 像 ”131 


多 发 梗死 性 痴呆 ”209 


MR spectroscopy, MRS 
multi-infarct dementia, MID 


多 药 转 和 运 体 假说 316 


multidrug transporters 


multifocal acquired demyelinating sensory and motor 


neuropathy. MADSAM 多 灶 性 获 得 性 脱 猎 精 性 感觉 运 
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动 神经 病 353 
multifocal motor neuropathy, MMN ”多 灶 性 运动 神经 病 354 
多 发 性 脑 梗死 179 
multiple sclerosis,MS 多 发 性 硬化 ”259 


multiple system atrophy,MSA 多 系统 萎缩 229 


multiple infarction 


multiple tics-coprolalia syndrome “抽动 秽语 综合 征 ”295 
muscle biopsy ”肌肉 活 组 织 检查 ”147 

muscle bulk ” 肌 容 积 ”110 

muscle contraction headache ” 肌 收 缩 性 头痛 ”165 
muscle strength” 肌 力 ”110 

muscle tone 肌 张 力 110 

muscle 肌肉 ”52 

muscular atrophy ” 肌 获 缩 。”82 

myasthenia gravis, MG 症 肌 无 力 351,365 
myasthenic crisis 肌 无 力 危 象 ”369 
mycophenolate mofetil,MMF ” 吗 蔡 麦 考 酚 酯 ”269 


myelin basic protein ,MBP 通 鞘 碱 性 蛋白 ”260 
非 感染 性 炎症 


myelitis of noninfectious inflammatory type 
性 次 巩 炎 322 
myoclonic seizure 肌 阵 挛 发 作 304 


myoclonus epilepsy ragged-red fihers， MERRF 肌 阵 挛 性 首 


痛 伴 破碎 红 纤 维 383 
myokymia 肌 颜 搞 ”139,365 
myosin 肌 球 蛋白 363 
myotonia congenita 先天 性 肌 强 直 症 ”382 
myotonic discharge 肌 强 直 放 电 139 
myotonic dystrophy, MD ”强直 性 肌 营 养 不 良 症 ”380 


Meniere disease ” 梅 尼 埃 病 174 


N 

Na-DMS 二 酸 钠 ”288 
nareolepsy 发 作 性 有 睡 病 ”12,309.,415 
natalizumab 于 他 珠 单 搞 264 


新 生 儿 钨 病 ”307 


neonatal selzures 
混 新 斯 的 明 ”368 


neostigmine bromide 


新 斯 的 明 368 


neostigmine 
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nerve biopsy ”神经 活 组 织 检 147 


nerve conduction velocity, NCV ”神经 传导 速度 “138 
nervous system parasitic infection 神经 系统 寄生 虫 感染 
252 

neuralgia ”神经 痛 343 
neuritic plaques, NP 神经 炎 性 班 218 
neurofibrillary tangles, NFT ”神经 原 纤维 


神经 纤维 六 


neuroleptic malignancy syndrome 


neurofibromatosis ,NF 

抗 精神 药物 恶性 综合 征 
2 

neuromyelitis optica spectrum disorders ,NMOSDs 


肴 嵩 炎 谱系 疾病 267 


视神经 


neuromyelitis optica, NMO ”视神经 消散 炎 266 


neuromyotonia ”神经 性 肌 强 直 ”381 
neuronal degeneration ”神经 元 变性 ”51 
neuronopathy 神经 元 病 51 


neuropsychiatric systemic lupus erythematosus, NPSLE € 神 
经 精神 狼疮 ”432 

neurosyphilis ”神经 梅毒 ”248 

嘲 神经 病 吉 234 

非 快 速 眼 动 相 


非 篆 体 类 抗 


neurotropic Virus 

non-rapid eye movement, NREM 134,414 

non-steroidal anti-inflammatory drugs, NSAIDs 
炎 药 162 

normal kalemic periodic paralysis ”正常 钟 型 周期 性 瘫痪 

372 


nuclear ophthalmoplegia 


核 性 眼 肌 麻 癖 ”34 
眼球 起 题 78 


nystdgmus 


nystagmus 有 眼 宕 107 


O 


obsessive-compulsive hehavior 偏执 一 强 连 行为 ”289 

obstructive hydrocephalus 阻塞 性 脑 积 水 411 

obstructive sleep apnea hypopnea syndrome,OSAHS 阻 宕 
性 睡眠 呼吸 御 停 低 通 气 综合 征 、418,436 


oceipilal lobe epilepsy 。 桃 0 上 入 省 


1 


ocecipital lobe。 杭 时 ”8 


occipital neuralgia 枕 神 经 痛 ”346 

ocular muscular dystrophy ”上 腿 型 肌 营 养 不 良 症 ”375 

oculocardiac reflex ”有 眼 心 反射 ”109 

oculocephalic reflex ” 头 眼 反射 ”102 

oculomotor nerve, 而 ” 动 上 腿 神经 32 

oculopharyngeal muscular dystrophy ,OPMD - 眼 咽 型 肌 党 辩 
不 良 症 ”375 

oculovestibular reflex ”眼前 庭 反射 ”102 

中 神经 30 


olfactory nerve, I 


oligoclonal bands ,OB 痊 克 降 区 党 125 ,262,351 

olivopontocerebellar atrophy, OPCA 橄榄 廓 桥 小 脑 萎缩 
230 

“ 开 一 关 " 现象 ”284 


on-off phenomenon 


ondansetron” 昂 丹 司 琼 266 
one and a half syndrome ”一 个 半 综 合 征 ”35 


opsoclonus-myoclonus,OMS ”斜视 性 阵 挛 一 贞 阵 变 427 

optic atrophy ”视神经 萎缩 ”32,106 

optic chiasma ” 视 交 叉 ”31 

optic nerve, ”视神经 31 

optic neuritis,ON 视神经 炎 ”267 

optic radiation 视 放射 31 

optic tract 视 东 31 

oromandibular dystonia “ 口 一 下 颌 肌 张 力 障 人 由 292 

奥 卡 西 半 315 

Oxfordshire community stroke project, OCSP ”牛津 姥 社 区 卒 
中 研究 分 型 ”175 


oxcarhazepine, OXC 


奥 昔 布 宁 266 


oxyhutynin 
P 


painful ophthalmoplegia 痛 性 眼 员 麻将 ”161 
papilledema” 视 乳头 水 肿 “32,106 
paracentral lobule 。” 汐 中 央 小 叶 7 
paralysis agitans ”由 颜 及 阁 。 278 
paralysis ”瘫痪 81 

paramedian pontine reticular formation,PPRF -= 脑 桥 劳 止 中 
网 状 结构 ”261 


先天 性 副 肌 强直 
剖 肿 将 


381 


Paramvotonia congenital 


paraneoblastic brainstem encephalitis 
427 


副 肿瘤 


paraneoblastic eerebellar degeneration.PCD 
变性 427 
剖 肿 瘤 性 脑 疹 获 炎 


Paraneoplastic encepbhalomyvelitis.PEXM 


420 


副 和 肿瘤 性 边缘 叶 性 


paraneoplastie linbic encephalitis 


及 炎 426 


paraneoplastic myelitis 剖 肿 交 性 背后 灾 427 


神经 


副 肿 


Paraneoplastic neurological syndrome ,PNS 


副 肿 瘤 性 感觉 神 


Paraneoplastic sensory neuronopathy ,PSN 


经 元 病 428 


47 


parasympathetic nerve 
parietal lobe epilepsy ”项 叶 冶 疣 ”305 
parietal lobe 项 叶 7 


Parinaud syndrome 


13.36.411 


Parkinson disease dementia, PDD 和 森 病 痴呆 211.228 


由 人 金 


Parkinson disease,PD 278 


由 金森 病 
由 金森 综合 征 


Parkinsonismn 


225,230 
paroxysmal depolarization shift,PDS 阵 发 性 去 极 化 漂移 
298 

发 作 性 运动 障碍 293 
发 作 性 偏 侧 头痛 


Partial anterior cireulation infarction, PACI 


梗死 


Paroxysmal dyskinesias 
164 
部 分 前 循环 


paroxysmal hemicrania 


T 7 

部 分 性 发 作 
父系 遗传 291 
剂 峰 异 动 症 


partial seizures 302 
paternal descent 
284 


peak-dose dyskinesia 


MRI 漳 
周期 性 肢体 运动 


370 


perfusion-weighted imaging, PWI 
periodic limb movement, PLM 420 


周期 性 竣 疾 
周围 神经 


periodic paralysis 
47,337 

周 玮 性 眼 肌 麻 乌 
持续 植物 状态 


peripheral nerve 
34 


peripheral ophthalmoplegia 


67 


persistent vegetalive state 
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斑 疙 性 错 构 瘤 病 405 
phenobarbital,PB ” 蕉 巴 比 妥 
妥 英 钠 339 


phakomatosis 


314 
phenytoin sodium 苏 
phenvtoin,PHT 苯妥英 314 
Piek 病 211 

pill-rolling 搓 丸 样 279 
plantar reflex” 踊 反射 
扁平 颅 底 406 

polygenic disease ”多 基因 病 ”388 

polymerase chain reaction,PCR ”聚合 酶 链 反 应 扩 增 技术 


118 


platybasia 


148 
多 发 性 肌 炎 ”372 

polyneuropathy 多 发 性 神经 病 349 
polysomnogram,PSG ”多 导 睡 虐 图 414 

pons 脑 桥 15 

position emission tomography, PET 正 电 子 发 射 计算 机 


polymyositis, PM 


断层 145 
positive shape potential 正 锐 波 139 


posterior cireulation infarction, POCI 后 循环 梗死 175 
postural instability 姿势 障碍 . 279 

postural tremor 姿势 性 震 闸 ”87 

普 拉 克 索 283 

吡 唑 病 253 

普 瑞 巴林 266,315,339 


原 发 性 侧 


pramipexole 
praziquantel 


pregabalin 


索 硬化 214 


primary lateral sclerosis, PLS 


全 2 人 


Primary progressive aphasia, PPA 原 发 性 进行 性 失语 


primidone,PMD 扑 痢 醋 314 


prion disease “及 熏 白 病 246 
prion protein,PrP ”及 和 借 白 ”246 


progressive bulbar palsy,PBP 进行 性 延 藤 诬 竟 ”214 
进行 性 半 侧 萎缩 症 ”360 
进行 性 脂肪 营养 不 良 ”362 


progressive hemiatrophy 
progressive lipodystrophy 
progressive multifocal leucoencephalopathy, PML 进行 性 多 
灶 性 白质 脑病 ”238 

progressive muscular atrophy, PMA 进 行 性 员 蓉 缩 214 
进行 性 肌 背 养 不 


Progressive muscular dystrophy ,PMD 
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良 症 ”375 


progressive non-fluent aphasia,PNFA ”进行 性 非 流 利 性 


失语 222 

progressive rubella panencephalitis,PRP ”进行 性 风疹 全 
脑 炎 239 

progressive spinal muscular atrophy,PSMA ”进行 性 痊 肌 荧 


缩 症 ”354 
progressive supranuclear palsy,PSP ”进行 性 核 上 性 胖 盗 
229 
propulsion ”前 冲 步 态 279 
pseudoepileptic seizures ” 假 性 癫痫 发 作 “309 
pseudohypertrophy muscular dystrophy 假 肥大 型 肌 营 养 不 
良 症 ”375 


眼 瞪 下 二 


[i 


ptosis 


106 
pulmonary embolism,PE 肺 栓 寄 ”182 

pupil 瞳孔 107 

pure motor hemiparesis,PMH ” 纯 运动 性 轻 偏瘫 ”187 
纯 感 觉 性 卒中 187 

化 腑 性 脑膜 炎 239 
济 吡 斯 的 明 368 


pure sensory stroke, PSS 
purulent meningitis 


pyridostigmine bromide 


Queckenstedt test_” 奎 肯 试验 ”124 


RB 


radial nerve ” 模 神 经 343 

radial paralysis “” 术 神 经 麻 交 ”344 
radial reflex 术 骨 了 膜 反射 ”116 
放射 性 痊 艇 病 335 
Ramsay-Hunt 综合 征 ”340 


radiation myelopathy 

Ranvier node 好 发 结 ”337 

rapid eye movement sleep behavior disorder 快速 动 眼 期 睡 
鼎 行 为 障碍、225 

rapid eye movemeni, REM 


快速 腿 动 相 
快速 血浆 抗体 实验 


135,414 


rapid plasma regain, RRR 


Raymond-Cestan syndrome 


脑 桥 被 放 下 音 


Raynaud disease, RD ”雷诺 病 356 


Raynaud phenomenon,RP 雷诺 现象 357 

recombinant tissue-type plasminogen activator,rt-PA 重组 
组 织 型 纤 溶 酶 原 激活 物 183 

reflex 反射 61,115 

regional cerebral blood fow,rCBF 局 部 脑 血 流 尼 128 

regional cerebral blood volume,rCBV 局 部 脑 血 容 旺 128 

repeating nerve electric stimulation ,RNES 


至 复 神 经 也 
刺激 367 


reperfusion injury 再 潍 注 损伤 、177 
restless leg syndrome, RLS ”不安 腿 综合 征 280,419 
reticular formation 网 状 结构 ”14 
retinal migraine ”视网膜 性 偏 头 痛 ”160 
rigidity ” 肌 强 直 279 
rituximab 利 妥 昔 单 抗 269 
Rochon-Duvigneaud syndrome ” 眶 上 裂 综合 征 342 
Rollet syndrome ” 眶 尖 综 合 征 342 

Romberg sign 闭 目 难 立 征 19 
Romberg sign test 闭 目 难 立 征 试 验 114 
Rossolimno 征 62,118 


Roussy-Lévy 给 综合 征 390 


号 


sarcomere 肌 节 363 

Schilling 试验 332 

Schwann cell 施 万 细胞 337 
scopolamine 东 芒 知 碱 ”266 

攻 段 性 脱 艇 稍 5S1 
74,297 


segmental demyelination 

seizure ” 病 性 发 作 

selective posterior rhizotomy,SPR ”选择 性 状 神 经 后 根 切 
断 术 410 

selegiline 梧 来 吉 兰 283 

semantic dementia,SD ”语义 性 痴呆 ”222 


运动 性 学 中 187 
感觉 神经 传导 速度 


sensorimotor stroke ,SMS 感觉 运 
sensory nerve conduction velocity, SCV 


139 


Sensory 


没 儿 重 


Severe mvoclonic epilepsy in infaney 


和 i 307 
Shy-Drager syndrome .SDS Shy-Drager 综合 征 230 
sigmoid portion of lateral sinus 乙 状 206 
sildenafil 西 地 那 非 “266 
simple partial seizure 单纯 部 分 性 发 作 302 
sinemet 各 J]: 282 
single fibre electromyography ,SFEMG 单 纤维 肌 电 图 ”367 
single photon emission computed tomography.SPECT 单 光 


于 发 射 计算 机 断层 
西风 点 可 


145 
sirolimus 


401 


sleep apnea hypopnea syndrome .SAHS 


气 综 合 征 417 
sleep apnea syndrome ,SAS ”睡眠 呼吸 暂停 综合 
slow twitch fibers -和 履 缩 肌纤维 363 


solifenacin ” 案 利 那 新 
鲍 体 神经 47 


躯体 感觉 83 


266 
Somatic nerves 
somatic sensation 
somatosensory evoked potential, SEP 躯体 感觉 诱 
136 

嗜睡 ”65 


somnolence 


午睡 ”65 


sopor 


spasmodie torticollis 痉 293 


性 斜 颈 
痉挛 性 次 痪 81 


Spastic paralysis 


spinal arachnoiditis “ 痊 世 蛛网 膜 炎 328 
spinal cord 和 痊 简 19 

spinal infarction 将 艇 恒 殉 334 
spinal nerves ”次 神经 47 
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